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مبكرة حتى في سن الوليد . 

تؤدي الآفة - بسبب خلل التوازن في تركيب السلاسل 
عديدة الببنيد- إلى نقص صباغ الكريات والانحلال:؛ إضافة 
إلى تقص السلسلة الحمراء ضمن النقى ويحدث نقص 
الصباغ بسيب تقص محتوى الكرية الحمراء من الخضاب 
الناجم عن نقص تركيب السلاسل 0 أو 8؛ ويؤدي نشاط 
السلاسل الأخرى لتعويض تركيب الخضاب إلى عدم ثبات 
هذا التركيب: ويؤدي أيضاً إلى خلل في تركيب الدسم في 
غشاء الكرية الحمراء وبالتالي إلى خلل الغشاء ومنه إلى 
قصر عمر هذه الكرية: وهذا ما يسمى ققر الدم الاتحلالي 
4 ع1 ]لإ101م]: ويقايبل ذلك زيادة تنشاط السلسلة 


الحمراء ضمن النمى من دون جدوى فى النوازن (زيادة نشاط 
غير فعالة). وزيادة الانحلال يزيد من الحديد المنطلق إلى 
الدوران مؤدياً مع الزمن إلى زيادة تراكم الحديد وقرط الحمل 
به. وهذا ما يسمى الداء الهموسيديريني 610515ل710510ع7 
مؤثرا في الأعضاء ووظيفتها بسيب ترسبه فيها. 

والخلاصة فإن الألية الإمراضية للتالاسيميا عموماً تكمن 
في شين أساسيين: 

- الانحلال وفقر الدم. 

- ترسب الحديد وقصور الأعضاء. 

-١‏ التالاسيميا بيتا 2ت1درءدكةاقطا-8: 

- التالاسيميا 8 متمائلة الأمشاج ]10102380 (فقر دم 
كوني 300:3 0041'5)) أو التالاسيميا الكبرى 06-11313556213 
05ز513: أو فقر دم البحر الأبيض المتوسط. تتظاهر بدء١ا‏ من 
الشهر *-: من الحياة بفقر دم شديد. وشحوب وزلة تنفسية 
وتسرع قلب في الجهد ثم في الراحة وفشل نمو لاحقا. 
ويسبب قرط تشاط السلسلة الحمراء فى التمي وتوسع 


الشكل (5) الضخامة الحشوية في طفل مصاب بالتالاسيميا 
المساقات النقوية في العظام المسطحة خاصة تحدث تبدلات 
شكلية في الوجه (تسطح الوجنتين والأنف السرجي وتبارز 
الآسنان).: وهو ما يسمى السحنة 12:65 الانحلالية أو 
السنجابية. ويظهر على صورة الجمجمة الشعاعية تباعد 
الصفائح العظمية مع ظهور الحجب العظمية بينها معطية 
منظر أسنان المشط أو منظر الشعر الواقف. 

ويتضخم الكبد والطحال ويؤدي تراكم الحديد إلى قصور 
كبدي وقلبي واضطرابات غدية (قصور الدرق وقصور الأقناد 
والسكري... إلخ) تنتهي الحال بالوقاة إن لم تتخذ التدابير 
الدوائية باكرا. 

- الشكل متخالف الأمشاج 161670218016 أو التالاسيميا 
ذ) الصغرى :00ل2 1313556013 3| تكون عادة لاعرضية وتكشف 
مصادفة. لا يوجد فقردم غالبا ولكن قد يشاهد صفر حجم 
الكريات ونقص صباغها . 

أما إذا شوهد فمر دم متوسط الشدة مع لون يرقاني أو 
من دوته وضخامة طحالية فيشخص بوجود تالاسيميا 
وسطى. وعلى الرغم من أن حملة التالاسيميا 8 متخالفة 
الأمشاج غير عرضيين فإنه من المهم معرفة وجود المرض 
وتشخيصه لتجنب استعمال العلاج بالحديد من دون جدوى» 
إضافة إلى وضع الاستشارة الوراثية الصحيحة وخاصة ما 
قبل الزواج. 

التشخيص: يشاهد في التالاسيميا الكبرى إلى جانب 
فقر الدم الشديد (خ < /غ/دل) صغر الكريات الحمر صفراً 
شديداً لافتاً للنظر ( 11017 7١<‏ فمتولتر)» ونقص صباغ (< 
01 بيكوغرام) مع اختلاق شكل الكريات الحمر 
وحجمها ووجود كريات هدقية 5[اءء ]12:82. 


فر الدم في الأعلغال 


الشكل (1) 
الكريات الهدفية في التالاسيميا الكبرى 

تختلط هده الموجودات بالأسباب الأخرى لفقرالدم صفير 
الكريات؛ ولذا فإن وسيلة التشخيص المؤكدة هي رحلان 
الخضاب. فيسبب نقص تصنع السلاسل ) ينقص تصنع 
الخضاب 4 وبالمقابل يزداد تركيب الخضاب 1 الذي يرتفع 
مابين 40-٠7١‏ ويكون الخضاب ,2 ما بين 74-١‏ (انظر 
الجدول؛) وحديد المصل وفريئين المصل مرتفعين: وقد 
يكونان ضمن الحد السوي. ومن التبدلات التي تظهر منظر 
الشعر الواقف أو شعر الفرشاة. 

لا يشاهد فقردم صريح فى التالاسيميا الصفرى عادة 
ويكون الخضاب > ١٠غ/دل؛‏ لكن يلاحظ في اللطاخة صفغر 
حجم الكريات ونقص الصباغ: وإذا ظهر فقر دم أشد يجب 
التفكير يمراققته عوز الحديد ؛ أو وجود تالاسيميا وسطى. 

يبدي رحلان الخضاب في التالاسيميا الصغرى ارتضاع 
تسبة .4 حتى الضعف وقد يرتفع خضاب "1 قليلا. 

المعالجة: يعتمد في التالاسيميا الكبرى على نقّل الكريات 
الحمردوريا مرة كل شهر لتجنب هبوط الخضاب عن 5, ١٠غ/‏ 
دل؛ ومحاولة الحفضاظ على قيمة خضاب ما بين 1-١7‏ اغ/ 
دل. وهكذا يحافظ على كفاءة قلبية جيدة ونمو جيد ومنع 
حدوث فرط نشاط السلسلة الحمراء التي تؤدي إلى 
التشوهات الشكلية: إضافة إلى منع عودة تشكل الدم فى 
الطحال والكبد (الحؤول النضوي) ومتع ضخامة كل منهماء 
بيد أن الإفراط يتقل الدم يعرض من جهة أخرى إلى تراكم 
الحديد وخطورة حدوث الداء الهموسيدريني: لذا يمنع 
إعطاء الحديد لهؤلاء المرضى؛ ومن جهة أخرى يجب إعطاء 
خالبات الحديد مثل الدي فروكسامين ءعولدارة<م,ع]ء0. 

يستطب استئصال الطحال حين يتضخم كثيراً خشية 
الرض وحدوث التمزق؛ أو حين يحدث فرط نشاط طحال 
5 امذاعملإاط! مع نقص الكريات البيض والصفيحات أو 


فقر الدم قي الأطفال 


ازدياد الحاجة إلى نقل الكريات الحمر أكثر من 565١0‏ مل/ 
كغ/سنة. 

وزرع النقي هو الحل الوحيد الشافي من المرض حاليا: 
مع الإشارة إلى أنه لا يمنع توريث المرض بعد إجرائه. 

الإنذار: يرتبط الإنذارفي التالاسيميا الكبرى بمدى 
ترسب الحديد في الأعضاء ويحدوث اعتلال العضلة القلبية: 
وحين عدم تطبيق العلاج بالشكل المناسب يمكن أن يصل 
وسطي الحياة حتى 40-70 سنة فقط. 

ب- التالاسيميا 0: دتستعككةاقط) 0: 

يرث الطفل في الحالة الطبيعية سلسلتي » من كل من 
الأبوين: أما في تالاسيميا » (الشكل) فقد يحدث حذف 
جين واحد أو أكثر 061]100 ويصبح لدى المصاب أقل من 4 
جينات. وتتعلق الأعراض بعدد الجينات المحدوفة ؛ فبحدذف 
الجنيات الأريع يحدث فقد وظيضي كامل لهذه السلاسل 
ويكون الاعتماد على 4 سلاسل غير قعالة؛ وهو ما يسمى 
(خضاب بارت 1ئنه8 110) مؤدياً إلى متلازمة الخزب الجنيني 
لظلاو 5أامغع؟ 5وم0:ل اوهو غير قابل للحياة. أما بحدف 
؟ جينات لسلاسل »© فترمم البقية من سلاسل 6 وينشآً 
خضاب !] (11011) وهو الشكل الشديد من تالاسيميا 
0ويحدث فيه الانحلال. وحين حذف جينين من جينات 
السلاسل »0 ينشأ الشكل متخالف الأمشاج من التالاسيميا 
0 16]6502[8016 أو التالاسيما الصفرى: وحين حذف جين 
واحد لا تنشأ أي تبدلات سريرية أو مخبرية: وتكتشف عادة 
مصادفة في السبر العائلي الوراثي. 

التشخيص: في داء بارت - الخزب الجنيني: يشاهد فضر 
دم حاد وشديد مع صفر حجم الكريات الحمر ونقص صباغ 


الحالة السريرية المورثة 


طبيعي 


حامل مامت 
خضاب وحجم وسطي للكريات الحمر 


تالاسيميا صغرى 
خضاب ناقص وحجم وسطي ذلكريات الحمر ناقصة 


الشكل (/) التالاسيميا واشكالها 


شديدين. يظهر الداء برحلان الخضاب غاما بأريع جزيئات 
(انظر الجدول؛). في داء الخضاب 11: (11611) يظهر فقر دم 
مع صفر حجم الكريات ونقص الصباغ وخلاذيا هدفية 
وأجسام هاينز على الكريات الحمر ويظهر الرحلان ؛ جزيئات 
6 (انظر الجدول؛). وحين حذف جينين يظهر بشكل إفرادي 
صغر حجم الكريات ونقص الصباغ ولكن من دون فقر دم. 
وحدف جين واحد لا يؤدي إلى أي علامات مخبرية دموية. 

المعالجة: لا تحتاج الأشكال الخفيفة إلى معالجة ماء 
والأشكال الشديدة كالخزب الجنينى لا يوجد لها علاج: وما 
بينهما يشابه علاجه علاج تالاسيميا 6. 

ج- اشكال نادرة للتالاسيميا: 

يعتمد اسم تالاسيميا وسطى في تصنيفه على وجهات 
نظر سريرية؛ ويتأرجح هذا الشكل ما بين التالاسيميا 
الصغرى والتالاسيميا الكبرى. وسيره مشابه لسير الشكل 
الخفيف من متمائل الأمشاج أو الشديد المتخالف الأمشاج 
من التالاسيميا. 

وقد تظهر على شكل مزيج من أشكال التالاسيميا 0 مع 
6 وتبدو سريرياً بفقر دم ويرقان وضخامة طحالية معتدلة: 
وتندر حالات الإصابة بالداء الهموسيديريني. وقد تظهر 
حالات مشتركة من اضطراب إنتاج الخضاب الكمي والنوعي 
مثل التالاسيميا - الداء المنجلي؛ فقد تظهر أعراض المرضين 
معا. 

ثانيا- فق رالدم سوي الكريات 2[12اعصة 01120()16م: 

هو فقر دم مع 1101 سوي و114١‏ سوي. 

السببيات والإمراض: يأتي في مقدمة الأسباب الانحلال 
ونقص إنناج الكريات الحمر من النقي؛ قفي الانحلال ينقص 
عدد الكريات الحمر تدريجيا مع ازدياد عدد الشبكيات (مؤشر 
> */): وفي فقد الدم المزمن ينقص عدد الكريات الحمر 
تدريجياً ببطء ومن دون ارتفاع عدد الشبكيات في الأمراض 
المنقصة للإنتاج. 

التشخيص: يكون بالبيحث الدقيق عن النزف والاعنماد 
على التبدلات الشكلية واضطرابات الإنزيمات وغشاء الكريات 
مع هبوط الخضاب؛ وعلى عدد الشبكيات ودراسة نقي ا لعظم . 

-١‏ النزف أو ضياع الدم: 

الأصسباب: في الولدان والرضع: نقل دم جنيني والدي أو 
جنيني جنيني (النوءم وحيد البيضة) وعوز >عا! .)ذلا والنزرف 
الهضميء إضافة إلى سحب الدم المتكرر ولاسيما في أثناء 
الاستشفاء والتحسس من حليب البقرورنج ميكل 
والاضطرابات النزفية. 


الآلية الإمراضية والسريريات: يؤدي فقد الدم الحاد إلى 
نقص حجم الدم: وبالتالي نزوح السوائل من الأنسجة إلى 
الدوران مؤدية إلى فقر دم سوي؛ ويكون رد العضويه على 
ذلك بزيادة الإنتاج الذي يظهر في غضون الأيام 0-4 اللاحقة 
متظاهرا بزيادة عدد الشبكيات. أما فقر الدم الذي يتلو فقد 
الدم المزمن فيكون بسبب الضياع الدموي بمقدار > 2٠١‏ 
أسبوعيا؛ إذ يحوي كل ١مل‏ دم نحو ه, ٠ملغ‏ حديد, وهنا قد 
يظهر ففقر دم صغير الحجم ناقص الصباغ بسبب عوزالحديد 
المرافق. 

التشخيص: يجب فحص البول والبراز لشحري الدم 
فيهما: ويجب نفي الاضطرابات النزفية والأسباب الموضعية 
للنزف أيضاء وفي نقل الدم الجنيني الوالدي تشاهد آثار 
طلا في دم الأم. 

المعالجة: سببية لإيقاف النزف: وحين حدوث فقد دم حاد 
مع علامات نقص الحجم يجب نقل دم كامل بمقدار ١٠'مل/‏ 
كغءأما في النزف المزمن فيستطب إعاضة الحديد ولاسيما 
في صغار الأطفال. 

-١‏ فقر الدم الانحلالي: 

هو تخرب الكريات الحمر بسبب داخلي أو خارجي مما 
يقصر معه عمر الكرية الحمراء (العمرالطبيعي ١١٠١‏ يوماأ). 

الأسياب: هي إما من ضمن الكرية الحمراء مثل أعطاب 
الغشاءأوأعطاب الإنزيمات أو أعطاب الخضاب. وإما من 
خارج الكرية الحمراء مثل: الاضطرابات المناعية أو لأسباب 
ميكانيكية_اوالمتلازمةالاتحلاليةاليوريميايتة 
5100 عتلرعتنا عنالإ|إممعط (81115) وهناك أسباب أخرى. 

سريرياً: تشاهد أعراض فقر الدم التي سبق ذكرها مع 
لون يرقاني وغالباً مع ضخامة طحال. 

التشخيص: يكون يبأخذ قصة مفصلة تشمل بلد المنشأ؛ 
إذ ترى مثلاً في حوض البحر المتوسط وإفريقيا وآسيا الآفات 
الانحلالية الوراثية كالتالاسيميا والداء المنجلي. كما يجب 
التفتيش عن أعراض غير دموية مثل الأخماخ الجلدية 
بالعنقوديات كما يحدث في المصابين بالداء المنجلي: 
وحصيات المرارة كما في تكور الكريات؛ أو قصور الكلية كما 
في المتلازمة الانحلالية اليوريميائية 11][5: أو آفات عضوية 
قد تكون مسببة للانحلال كالآفات الدسامية القلبية 
والصدمة وحدوث التخثر المنتشر داخل الأوعية (2160) 
أناع هه 35 أناء121121925 01556121122660: أو اضطرايبات 
استقلابية: كما يجب التركيز على القّصة الدوائية وخاصة 
الصادات؛ ومضادات الا خبلاج والمسكنات وخافضات الحرارة 


فقرالدم في الأطفال 


التي قد تؤدي أحيانا إلى انحلال الدم. 

إن للقصة العائلية أهمية كبرى في حالات فقر الدم 
الوراثية مثل عوز (0621 (الفوال) واعتلالات الخضاب (الداء 
المنجلي). 

وللطاخة الدم المحيطي شأن كبير في معرقة سبب 
الانحلال كمشاهدة الكريات المكورة أو المنجلية أوالمتطاولة 
أوالمجزأة أوالهدفية أو مشاهدة عضويات الملاريا مثلا. 

وكذلك اختبار الهشاشة الحلولية قبل الحضن ويعده - 
إذ يكون الاختبار إيجابياً مثل في تكور الكريات الوراشي- أو 
معايرة إنزيمات الكريات الحمر مثل 0628 أو إجراء 
التفاعلات المناعية مثل تفاعل كومبس المباشر أو تفاعل 
كوميس اللامباشر. 

أ- عيوب غشاء الكريات الحم رعصة12©222 عاتقءمعطاوسء: 
فاتك 

الانتشاروالأسباب: يشاهد في كثرة الكريات الحمر المكورة 
الوراشي 0515إلا06750م5 16101181 ؛ وهي آفه موروثة غالبا 
جسمية قاهرة ونادراً مقهورة؛ أو يشاهد في الكريات فاغرة 
الغاه 10515/ا560102]0 أو الإهليلجية 515مالا10م6111. 

- داء كثرة الكريات الحمرالمكورة الوراثي (سقانلء”ءط! 
60515 من أهم أسباب فقر الدم الانحلالي في وسط 
أوريا تحدث بنسبة 5000/١‏ طفل وليد حي. 

الآلية الإمراضية: هي خلل بروتيني في غشاء الكرية 
الحمراء على حساب ال 506011197 غالياء موروث بشكل جسمي 
قاهر عادة ومقهور نادرا. يؤدي هذا الخلل إلى اضطراب 
مقاومة حلولية الكريةالحمراء بسبب خلل مضخة 
الصوديوم: مما يؤدي إلى دخول الماء إلى الكرية الحمراء 
فتنتفخ لتصبح كالكرة (شكل الكرية الطبيعي قرصي كما 
ذكر سابقاً)؛ ويعرقل هذا الشكل مرور الكرية الحمراء عبر 
الطحال فتتخرب فيه ويحدث الانحلال. 

السريريات: يحدث في نحو 50 من المرضى انحلال مبكر 
وفرط بيليروبين حول الولادة؛ إذ يرتفع تركيز البيلروبين 
اللامباشر مع الشحوب وضخامة الطحال بشدات مختلفة: 
ويسبب تراكم البيلروبين المستمر يتعرض الأطفال لحدوث 
حصيات صفراوية مبكرا. قد تحدث في الأخماج الجهازية 
نوب من الانحلالات: أما الأخماج بالبارفوشايروس (القيروسة 
الصغيرة) 310017170519م فتؤدي إلى لجم السلسلة المولدة 
للكريات الحمر في النقي مؤدية إلى نوبة نقص التصنيع: 
وقد تنحدث نوب من حالات نضح العرطل ©6 ]512683106135 
65 يسبيب عوز حمض الفوليك. 


ققبر اندم في الأطشال 


التشخيص: تبدو بالمحص المخبري علامات فقردم سوي 
الكريات والصباغ مع زيادة الشيكيات. ويشاهد في اللطاخة 
المحيطية كريات مكورة (الشكل 8) بنسية > .٠١‏ ويشار إلى 
أن الكريات المكورة قد تشاهد في فقر الدم المناعي وفى تنافر 
الزمر 880 في الولدان. وفي داء الخضاب 0 والاتحلالات 
الحادة. يكون/1101: سوياً ولكن ترتفع قيمة ©11211: وهو 
موجه كبير للداء ويوضع التشخيص باخنبار هشاشة 
الكريات. 


الشكل (8) الكريات المكورة 


السلاج: في الحالات الشديدة يجب نقل الدم المتكرر 
ويستطب استئصال الطحال في الطفولة المتأخرة: على 
الرغم من أن عدد الكريات الحمر المكورة لا ينقص بعد هذا 
الإجراء. لكن الانحلال يقل ويصبح عدد الكريات الحمر سوياً 
وتزول معالم فقر الدم واللون اليرقاني. وتجنباً لخطر 
الأخماج بعد استنصال الطحال فإنه يؤجل إلى ما بعد السنة 
السادسة من العمر وبعد إعطاء لقاحالرثويات 
والهيموفيلوس إنفلونزا؛ إضافة إلى إعطاء البنسيلين المديد 
للوقاية بعد الاستنصال مرة كل * أسابيع: ويمكن تحاشي 
نوب النضح الكبير بإعطاء حمض الفوليك بجرعات يومية. 

- داء الكريات فاغرة الفاه: تورث بشكل جسمي قاهشر. 
سيرها لطيف عادة : ونادراً ما تورث بشكل جسمي مقهور 
ويكون سيرها هنا شديدا مؤدية إلى فقردم شديد وضخامة 
الطحال؛ وتشخص برؤية هذه الكريات على اللطاخة 
(الشكل) مع اختبار هشاشة إيجابي. وتجدر الإشارة إلى أن 
الكريات فاغرة الفاه قد تشاهد في الاضطرابات الكبدية 
والتسمم بالرصاص وفي داء دوشن ونادراً في الأشخاص 
الطبيعيين لكن بنسبة أقل من /٠‏ ولا يوجد علاج لهذا الداء 
ولا يفيد استنصال الطحال فيه شيئاً - 

داء الكريات الإهليلجية: تختلف أعراضها حسب شدتها 


وتشخص برؤيتها على لطاخة الدم المحيطي. 


الشكل (4) الكريات فاغرة الفاه 


ب- عوز إتزيمات الكريات الحمر 2315م و31425ع23:01120»: 
لعمعن لماعل 


تؤدي آعواز الإنزيمات فى الكريات الحمر إلى اضطراب 
استقلابي وبالتالي إلى آذية ثانوية في غشاء الكرية الحمراء 
أو زيادة في التحسس من المؤكسدات؛ ويكون المحرضص 
للانحلال إما غذائياً كالفول: وإما الأخماج وإما الأدوية مثل: 
السولفوناميدات, أو الجرعات العالية من الفناسيتين أو 
الساليسيلاتأوالفيتامين )© اوالباراسيتامول أو 
الكلورامفينيكول أو تري مينوبريم آو مضادات السل 
والنتروقورانتوثين. 

- عوز إنزيم ع5قدععمء0 رطعل عأقطمدمطامء6٠عومعتااع:‏ 
((2681)) وعمءع1)ءليورث بصمّة صبفغية مقهورة مرتبطة 
بالجنس؛ تؤدي العوامل السايقة الذكر إلى إحداث نوب 
انحلالية قد تكون شديدة ولاسيما في الولدان مؤدية إلى 
فرط البيليروبين وفقر الدم: يشاهد على اللطاخة المحيطية 
أجسام هايئز مع ارتفاع الشبكيات. تحتاج الحالات الشديدة 
في الولدان إلى تبديل دم أما الأعمار الأخرى فتحتاج إلى 
نصضل كريات حمر. 

تتميزالنوبة الانحلالية الشديدة في الأطفال بلون 
يرقاني وفقردم مع بيلة خضابية موافقة وترفع حروري وألم 
بطني وارتفاع عدد الكريات البيض, مما قد يوقع في خطأ 
التشخيص على انها خمج معوي أو التهاب كيد أحيانا. لذا 
لابد من التدقيق في الاستجواب والفحص السريري وإجراء 
الفحوص النوعية لوضع التشخيص: قد تكون معايرة 
الإنزيم بعد النوبة الحادة طبيعية ولاسيما حين ارتضاع 
الشبكيات بشدة وهذا لا ينفي التشخيص؛ وحين القناعة 


السريرية بوجود العوزيئصح بإعادة معايرة هذا الإتزيم بعد 
سنة أسابيع من النوبة الانحلالية. 

- عوزالبيروفهات كيناز 0611164527 عكعهصك!-ء)052ا9لم: يورث 
بشكل جسمي ممهور, ويبدو كفصردم اتحلالي مزمن مختلف 
الشدة والسير, قد يتظاهر الداء في الولدان يفرط بيليرويين 
قد يصل إلى درجة الحاجة إلى تبديل الدم. 

يستطب في الحالات الشديدة منه استئصال الطحال. 

ويتبع الاضطرابات الإنزيمية في الكريات الحمر مجموعة 
واسعة من الأعواز مثل: عوز غلوكوزفوسفات أيزوميراز 
وينتوزفوسفات وغيرها من الإنزيمات وهي نادرة الحدوث. 

ج- فقر الدم المنجلي »015635 ااء» عاءلذ؟ وباقي اعتلالات 
الخضاب 165ط)غهمهد اماع متدعط: 

تعرف اعتلالات الخضاب بأنها تبدل في بنية جزيئات 
الهيموغلوبين خلافا للتلاسيميا التي يكون فيها تبدل 
الخضابات كميا. 

فقر الدم المنجلي أكثر أشكال اعتلالات الخضاب شيوعا. 
تحدث في هذا الداء طفرة نقطية في الصبغي )١١(‏ تتبدل 
فيها مواقع الحموض الأمينية. فيحل الفالين مكان 
الجلوتامين على الموقع السادس من السلسلة ‏ مؤدية إلى 
تشكل الخضاب المنجلي (1105). وفي الشكل متماثل الأمشاج 
لفقر الدم المنجلي (11055) وحين حدوث نقص أكسجة يتبلور 
الخضاب ويترسب مؤديا إلى الشكل المنجلي للكريات الحمر 
ومن هنا نشأ اسم هذا الداء. يجب تحديد النمط الموجود 
والشدوذات الخضابية هل هو شكل 55 أم 5-0 أم -5-0 
8 وتفرعاتها : لأن النمط هو الذي يحدد السير 


قر الدم في الأطفال 


السريري وشدته. 

يؤدي حدوث التمنجل إلى تأثيرين أساسيين: انحلال 
الكريات الحمر وحدوث صمات بسبب تكدس هذه الكريات 
وسوء جريانها مؤدية إلى النوب المنجلية. 

تكون الأشكال مختلفة الأمشاج لاعرضية غالبا. أما 
الأشكال متمائلة الأمشاج فيكون فيها الأطفال في الأشهر 
الآاولى طبيعيين بسبب استمرار الخضاب 1 الذي يحسن 
حلولية الخضاب ضمن الكريات الحمر. وبدءا من الشهر 
الرابع إلى السادس من الحياة وبسبب الانسداد الوعائي 
والاحتشاءات تبدأ النوب المنجلية متظاهرة بالآالام البطنية 
الماغصة والألام العظميهة التي تكون طاعنة وشديدة: 
وبالاحتشاءات الدماغية التي تتظاهر بصداع وشلول 
واختلاجات واضطرابات رؤية: آما الااحتشاءات الكلوية 
فتتظاهر ببيلة دموية في المرحلة الحادة وتتظاهر على المدى 
الطويل بنقص تكثيف البول وتنتهي بقصور كلوي. 

يضخم الطحال فى البداية ثم تؤدي الااحتشاءات المتكررة 
فيه إلى ضموره وإلى نقص وظيفنه المناعية خاصة؛ مؤدية 
إلى ميل إلى الإصابة بالأخماج ولاسيما ذات العظم والنقي 
بالسالمونيلا. 

وتؤدي الاحنشاءات المبكرة في أمشاط اليدين والقدمين 
إلى حدوث تورمات مؤلمة في صغار الأطفال. وهو ما يسمى 
متلازمة اليد والقدم. وتصيب الاحتشاءات أي مكان من 
الجسم (نوب الانسداد الوعائي) مثل نوب الا حتشاء الرئوي 
الذي يغلب أن يرافقه خمج (متلازمة الألم الصدري). تبدأ 
الأعراض فيه بألم صدري ثم تتطور إلى زلة وسعال وترفع 


اسشادمد الحالة السريرية كات ان اك اللي 


| سمةمنجلي |55-608 | حتى 40 558 | حتى 40 | 2-3 ١‏ 


| عادةلا عرضي | | عادةلا عرضي | 


متجانس ر نطلل 


منجلي/تالاسيميا ”0 


| الجدول (6) يبين مقارنة متلازمات الداء المنجلي 


فقردم منوسط الشدة: 


فقردم متوسط الشدة ضخامة 
طحالية: خلايا هدفية 
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فقرائدم طي الآطفال 


حروري وخفقان. ويبدو بإصغاء الصدر نقص في الأصوات 
التنفسية مع أصمية بالقرع. ويجب تشخيص هذه الحالة 
بيسرعة لمنع حدوث نقص الأكسجة وذلك بإعطاء الأكسجين 
والسوائل والتسكين والصادات وموسعات القصبات, وقد تنقل 
الكريات الحمر ونادراً ما يتطلب الأمر تبديل الدم الجزئي. 

يحدث النعوظ قي المرضى الذين تراوح أعمارهم ما بين 
و١١‏ سنة بانتصاب مفاجئ مع ألم شديد في القضيب. وتعالج 
هذه الحالة أيضاً بالأكسجة الجيدة مع السوائل؛ وتقل الدم 
أو تبديله الجزئي الهادف إلى تخفيض خضاب 5 حتى نسبة 
مع إعطاء المسكتات. 

ويتظاهر التوشظ الطحالي 065]68]109ا560 بنوبة ألمية 
شديدة مع وهط وعائي بسبب نقص الحجم نتيجة احتباس 
الدم ضمن الطحال المؤدي إلى ضخامة طحالية شديدة 
وارتفاع الشبكيات. 

والإصابة بال 819 3075م تؤثر في السلاسل الحمر 
في النقي مؤدية إلى نقص تصنيع الكريات الحمر نقصاً 
عابرا مع نقص شبكيات وحدوث فقردم شديد يهدد الحياة. 

تنجم توب الانحلال الشديدة عن تناول أدوية أو إصابات 
خمجية تدخرب فيها الكريات الحمر مع ارتفاع البيليرويين 
وهبوط الخضاب السريع وزيادة الشبكيات؛ وتوحظ أن معظم 
المرضى المعرضين لمثل هذه الحالات هم مصابون أيضاً بعوز 
0620 ومن المعروف ترافق هذين المرضين. 

يستطب نقل الدم في هذه الحالات الثلاث الأخيرة. 

المخبريات: الموجودات المخبرية غير لافنه للنظر في الشكل 
المتخالف الأمشاج؛ إذ يندر مشاهدة البيلة الدموية أوققّر 
الدم: لكن يشاهد برحلان الخضاب وجود 1155 بتسبة 6” 
إلى 4٠‏ والباقي |1104 مع كميات قليلة من ]0!] أحياناً 
وخط1]: وتكون اللطاخة عادة سوية إلا في حال التعرض 
لنقض أكسجة فتظهر بعض المنجليات. 

في الشكل متماثل الأمشاج تظهر المنجليات بوضوح 
(الشكل١١٠)‏ ولاسيما إذا ما حيس الدم في الإصبع قبل اخذ 
اللطاخة. 

يزداد عدد الكريات البيض في أثناء نوب الانسداد الوعائي 
مع زيادة الصفيحات؛ ويبدي رحلان الخضاب زيادة شديدة 
في 11505 مع نسب متفاوتة من 1101 وانعدام 4ط1! في الأشكال 
الشديدة (11555). 

المعالجة: بالقلونة وإعطاء السوائل والمسكنات في النوب 
الألمية. ونقل الدم فى الاحتشاءات الدماغية والحالات المهددة 
للحياة. 
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الشكل )٠١(‏ الكريات المنجلية 

يعطى الهدروكسي يوريا 3ع1]لالا*23/070 للوقاية من 
الاحتشاءات وذلك برفع الخضاب [: إذ إن ارتفاعه أكثر من 
٠‏ يخفف من النوب البطنية والاحتشاءات العظمية 
وارتفاعه آكثر من 27١‏ يمنع النوب الألمية الشديدة. والعلاج 
الشافي الوحيد هو زرع النقى الغيري 2110-8111 

قد يترافق الخضاب 5 مع خضابات أخرى مثل تلاسيميا 
6 وخضاب © وغيرها: وتختلف الأعراض باختلاف الشدة 
والتوزع. 

د- فقر الدم الانحلالي المناعي ]01 تمء!1! ع اننا تطمرأ: 
[الاللتالت 

هو فمّر دم مكتسب إما بسبب أضداد غيرية واما ذاتية. 
وقد أصبحت الأضداد الغيرية نادرة اليوم بسبب تطور تقنية 
تقل الدم والتدقيق في تحديد الزمر الدموية والفحوص 
اللازمة قبل إجرائه. 

فقر الدم الانحلالي مناعي المنشأ في الولدان ينجم عن 
التنافر بين زمرة الأم وزمرة الوليد حين تكون الأم إما 
سلبية113 مع وليد إيجابي 11 وإما تكون من زمرة © مع 
وليد زمرته 8 أو 8 أو كليهما أو خليط مما سبق. 

يرى تفصيل هذا في بحث يرقانات الوليد وفقر الدم في 
الوليد. 

ينجم فصر الدم المناعي الذاتي ننا/إ101ع! 026ا01181]نا3 
23 عن تشكل آضداد ذاتية ضد الكريات الحمر؛ يحرض 
عادة بأسباب عديدة منها الأخماج التنفسية مثل الخمج 
بفيروس 5881 والمفطورات (الميكوبلازما) وفيروسات التهاب 
الكبد و/117! وغيرها من الشيروسات. أو في سياق الأورام مثل 
الورم اللمضى (اللمفومة). أو بعض الأفات المناعية كالذئيبة 
الحمامية:؛ أو بعد تناول الأدوية وخاصة الصادات؛ ويكون 
تفاعل كوميس هنا إيجابياً. 

تعالج هذه الحالات بالستيروثيدات أو كابحات المناعة أو 


باستعمال الفلوبوئينات المناعية, ولا يجوز نقل الكريات 
الحمر إلى هؤلاء الأطفال إلا في حالات الضرورة القصونى : 
لأن الثقل قد يزيد من تحريض الأضداد ويعرض للصدمة. 
ولا يجوز إعطاء اللمّاحات لأنها قد تريد من توب الاتحلال 
بتحريض الأضداد وتؤجل عادة إلى ما بعد العلاج وحدوث 
الهدوء. 

ه- الانحلالات الآلية (الميكانيكية) [هغأترة1أع©:: 
متسعسصة عنأرا معط 

تحدث بسبب التأثير الميكانيكي في غشاء الكريات الحمر 
حين دورانها مؤدياً إلى أذية الغشاء وتخريه. 

فغفي اعتلال الأوعية الدقيقة التخثري عنأه6درفرطا 
'ا8411م 160311810 تعلق الكريات الحمر بخيوط الفيبرين 
المترسبة وتتحطم. وأهم أسباب هذا الداء عأأهطمرمعطا 
1:11 قكنامنام عتمعمم)الزإعوطمهطنو11]15 و21 (الشكل١١)‏ 
وقرط الضغط الخبيث والانسمامات الدوائية ورفض الطعم 
الحاد في المرضى المجرى لهم زرع الأعضاء. 

تكون الصفيحات عادة كبيرة (فتية) ولكنها ضعيفة 
وظيفيا. ويكون استهلاك عوامل التخثر أكثر وضوحاً في 
21 مما في باقي الأسباب: لذا يرافقه تطاول '811, '51, 
وتبدي اللطاخة المحيطيه وجود كريات حمر مجزأة ومكورة 
صغيرة وكريات دمعية الشكل. 

وعدا ما تقدم يذكر من أسباب الانحلالات الميكانيكية 
التشوهات القلبية أو الدسامية والأورام الوعائية الكبيرة كما 
في متلازمة كسباخ- ميريت عمه:0منز5 1أترع]/1 -اعقطوكة 1 


الشكل )١١(‏ معالم '1(1 على اللطاخة المحيطية 
و- فقر الدم ناقص التنسج 06215د أ أأكدامممقط: 
هو نقص إنتاج الكريات الحمر من النقي منفردة أو مع 
باقى عناصر الدم زقلة أرومات الحمر الحاد العابر عالاعة 
لمعم 3510 أطمكط ابرع نمع اكمدى ) . 


قهز الدم في الأطقال 


السبب: توقف تنسح الأرومات الحمر في النقى إما بسبب 
خمج أو دواء أو في سياق الاتحلالات المزمنة (نوب عدم تنسج) 
وإما مجهولة السيب. 

الشيوع: هي أكثر أسباب فقَر الدم سوي الشكل والصباغ 
عند الأطفال شيوعا. 

السريريات: حدوث فقر الدم من دون ضخامة كبدية أو 
طحالية أو ضخامة عقّد. 

التشخيص: قد يهبط الخضاب إلى ""غ/دل لكن مع نقص 
الشبكيان (المؤشر<",:72) وهو ما يميزه م نالنزف أو 
الاتحلال: ويشاهد بيزل الثقي نقص واضح في السلسلة 
الحمراء. 

السلاج: المراقبة من دون أي تدخل علاجي؛ إذ ترتفع 
الشبكيات والخضاب عفوياً ولا يستطب نقل الكريات الحمر 
إلا في فمرالدم الشديد المرافق لمظاهر قصور القلب: وينتبه 
لإيقاف العامل المسبب إن وجد. 

فقرالدم اللاتنسجي الخلقي المزمن (فقردم بلاكضان - 
دياموتد دتدوعمة لدممدهدض2]آ -مهاءاعوا8): 

الأسباب: يورث بشكل جسمي مقهور أو قاهر. يحدث فيه 
عطب في أرومات الكريات الحمر في النقى مما يمنع تحرضها 
ف لناءزمم مقطالوع . 

السريريات: شحوب مند الأشهر الأولى للحياة: يرى بنسبة 
قبل الشهر الثالث من العمر؛ ويتسبة 6"/ منن الولادة 
وفي الشهر الأول من العمر غالبا ما يرافق الولادات المبكرة: 
وقد يرافق بعض التشوهات مثل صغر الرأس والعيتين وارتفاع 
قبة الحنك. يصاب 50٠‏ من الأطفال بمشل نمو؛ وثلث 
الحالات بمقصور قلب أو تشوهات كلوية أو أصبعية ولاسيما 
الإبهام؛ ويرافق بعض الحالات تأخر عقلي. 

التشخيص: فقر دم مع ارتفاع 81001: وارتضاع '[110 مع 
نقص الشبكيات: وتشاهد على اللطاخة المخيطية كريات حمر 
كبيرة بيضوية وسواء الكريات البيض وزيادة الصفيحات. 

التشخيص التفريقي: قد يشاهد نقص الكريات الحمر 
في قصورات الدرق الخلقية؛ وآفات الكلية؛ والقصورات 
الغذائية: وأورام التوتة (التيموس) والأخماج المزمنة؛ وقصور 
قشر الكظر. 

ويشاهد كذلك في الداء الرثياني؛ والذئبة الحمامية: 
والابيضاضات الحادة مع الإشارة إلى ضخامة الطحال. 

العلاج: يفقضل عدم التدخل الدوائي في السنة الأولى من 
العمرويعنمد هنا على نقّل الكريات الحمر إن تزم: بعد ذلك 
يسنطب استعمال الستيروئيدات القشرية: وحين الحاجة إلى 


شر الدم في الأطفال 


استعمالها قترات طويلة تحدد الجرعة العليا ب ٠,5‏ مغ/كغ 
يوميا. وحين عدم الاستجابة يلجأ إلى نقل الكريات الحمر 
مع استعمال خالبات الحديد في حالة تراكمه؛ ويعد زرع 
النقي الدواء الشافي. 

خلل تكون الكريات الحمر 035673)51000[1515: هو فقر دم 
مع نقص الشبكيات أو انعدامها في الدم المحيطي على الرغم 
من زبادة طلائع الحمر في النقي. وهو ما يسمى قصور النمّي 
الكاذب. 

الأسباب: داء وراثي بصفة جسمية يرافق ذات عظم ونقي 
متعددة البؤر ناكسة أو ثانوية؛ مرافق لأمراض عديدة مثل 
تلاسيميا ‏ ولاسيما فقرالدم حديدي الأرومات 
نسعضة ع ذاكةاطممء510 وترخم العظام وغيرها. 

السريريات والتشخيص: فمر دم مع كريات سوية أو كبيرة 
وزيادة الفريتين. ونقص الشبكيات الشديد وضخامة حشوية 
وقد يرافق بعض التشوهات الهيكلية. 

العلاج: نقل الكريات الحمر مع إعطاء خالبات الحديد 
لمنع حدوث الداء الهموسيديريني (الهموسيدروز). 

فقر الدم اللاتنسجي دتدءم0)(عصهم متسعصة عتأمواصة: 
هو نقص عناصر الدم الثلاث في الدم المحيطي مع نقص 
الشبكيات والهعناصر المولدة للدم في النقضي. 

السبب: غير معروف ولكن تعرف له أشكال وراكية مثل: 
عسر التمرن الخلفي 007860108 0[/5112]05[5: وفضر دم 
فانكوني. ومتلازمة شفاخمان دياموند -51101/8012182 
1011 101311000 . ولبعض الأخماج والأدوية شأن في 
حدوتها. 

يورث فمر دم فاتكوني بشكل جسمي مفهور. وتنحدث فيه 
تكثرات صبغية متعددة. وتزداد نسبة التعرض للخباثات في 
المصابين. أما عسر التقرن الخلمقي فيورث بصفه قاهرة 
مرتبطة بالجنس. في حين يورث داء شفاخمان بصفة جسمية 
مقهورة. 

السريريات: شحوب وميل إلى حدوث الأخماج وتكررها: 
والنزف ولاسيما على الجلد ومن الأنف. البدء خلسي متأخر 
غير لافت للاننباه. يتراقق الداء ويعض النشوهات الخلفية. 
ففي فمر دم فانكوني يبر صفر الرأس وقصر القامة والملامح 
الناعمة مع تشوهات هيكلية مثل غياب الكعبرة وتشوهات 
الإبهام وزيادة التصبغات الجلدية ويقع القهوة بحليب: كما 
يمكن مصادفة تشوهات كلوية: وقصور الفدد التناسلية 
151 و وتشوهات قلبيه. آما المصابون بعسر التقمرن 
الخلقي فتظهر فيهم تشوهات ظفرية وطلوان فموي 


3 ام 0اناء! مع تصبغ شبكي بني على الجلد. ويترافق داء 
شفاخمان وقصور معمثكلة؛ إضافة إلى قصر القامة وقصور 
النقي. 

التشخيص: يكون تعداد الشبكيات ناقصا مع نقص 
المحبيات والصفيحات: إضافة إلى فقر الدم كبير الكريات 
الحمرسوية الحجم أو كبيرة. وتبدي خزعة النقي نقصأ في 
التنسج. 

المعالجة: عرضية بإعطاء الصادات لمقاومة الخمج: 
وإعاضة الدم ومشتقاته حين الضرورة القصوى فقط 
لاحتمال حدوث ارتكاس تحسسي من نقل الدم: مما قد يكون 
له تأثير سيئْ مستقبلاً في زرع النقى الذي يعد العلاج 
الوحيد الشافي. 

كالثا- فقرالدم كبير الكريات أو المرطل 1125003012 
دأسعصة (16)دقة[طمالدعءج ) : 

هو فقردم مرافق لارتفاع /107/ فوق القيمة الطبيعية 
المحددة حسب العمر مع كبر السلاسل الخلوية ضمن النقي: 
غالبا ما يرافقه اضطراب فيتامين ,, 8 وحمض الفوليك أو 
تقصه. 
فقر الدم في عوز هيتامين ,,8 وحمض الفوليك ,8: 

السبيب: غالباً نقص الوارد الغذائي ولاسيما في الأطفال 
الرافضين لتناول اللحوم والحليب ومشتقانه والبيض... إلخ. 
أو بسبب سوء الامتصاص كما في الادواء المعديه المعوية. أو 
بتعاكس دوائي وخاصة مع حمض الفوليك مكل 15أ0الامعام: 
لمختط ع طن معحابي 0:<320[1ممتعامء وعنهناع لطاع . 

أولزيادةالاستهلاك كما في الانحلالات أو فرط 
الاستقلاب كفرط نشاط الدرق ويعض الخباثات. أما 
الاضطرابات الوراثية فنادرة كما هو الحال في عوز العامل 
الداخلي لامتصاص ,,8 (فقر الدم الوبيل) أو عوزالعامل 
الناقل 11 مأصداةطمعءكرهقها. 

الآلية الإمراضية: لكل من , 8 و,8 شأن كبير في بناء0(/4آ1 
و80/4. ولذلك يتعرقل الانقسام الخلوي في عوزهما وأول 
ماينعكس على السلسلة الحمراء. مما يؤدي إلى أشكال كبيرة 
من الأرومات الحمر في النقي وكريات حمر كبيرة في الدم 
المحيطي ويكون الخضاب ضمنها مرتفعاً. وهكذا يحدث كبر 
حجم الكريات الحمر مع زيادة الصباغ ولا يقتصر الأمر على 
الخلايا الدموية: بل ينال أيضاً باقي الخلايا المتجددة 
(الخلايا الإبيتيليالية مثلا). 

السريريات: لا يتظاهر فقر الدم الوبيل إلا نادراء ويتظاهر 
العوز في الأطفال باضطراب النمو ويحدث إلى جانب فقر 


الدم المترقي التهاب اللسان والصوارين: وقد يظهر يرقان 
خفيف إضافة إلى بعض الاضطرابات العصبية. 

التشخيص: تشاهد في اللطاخة المحيطية كريات كبيرة 
الحجم زائدة الصباغ؛ وقد تشاهد أرومات حمر وكريات مرقطة 
(ترققات أسسة) وزيادة في تفصص العدلات (0 إلى " فصوص 
وآحيانا أكثر) مع كبر حجم الصفيحات وفقر الدم وارتضاع 
2107 ونقص الشبكيات نسبة إلى شدة فقر الدم؛ وقد ينقص 
عدد الكريات البيض والصفيحات. أما بزل النقي فيظهر 
كبر حجم السلاسل المولدة ولاسيما الحمراء؛ إذ تشاهد 
أرومات حمر ضخمة 72268310513505 أو وحيدات عملاقة أو 

يكون النشخيص النوعي بمعايرة ,8 و,8 ضمن الكريات: 
أما عياره السوي ضمن المصل فلا ينفي الداء. 


فقرالدم في الأطفال 


التشخيص التفريقي: يجب تفريق الآفة عن متلازمة 
ليش نيهان المرافقة لففر دم كبير الكريات مع اضطراب 
استقلاب ال 20601026 والاضطرابات الاستقلابية الأخرى على 
مستوى اليوريدين. 

المعالجة: بإعطاء فيتامين ,,8 أو حمض الفوليك أو 
كليهماء وخشية أن تتفاقم اللأعراض العصبية المرافقة لعوز 
,8 بعد إعطاء حمض الفوليك لابد من نفي وجود عوز ,|8 
آولا ؛ إما بمعايرته (المقدار الطبيعي ٠٠١‏ إلى ٠٠١‏ بيكوغرام/ 
مل) وإما بإعطاء ١‏ إلى ١‏ مغ منه عضليا ومراقبة ارتضاع 
الشبكيات في الأيام القليلة التالية» وإذا لم تحدث الاستجاية 
أو بعد معايرة ,8 (المقدارالطبيعي " إلى ه نانوغرام/مل) 
يسنطب إعطاء حمض الفوليك للعلاج. 


الاضطرابات التخثرية في الأطفال 


الاضطرابات التخثرية في الأطفال 


اولاً- الإرقاء السوي: 

الإرقاء هو الآلية الني توجه نحو حدوث التخثر في مكان 
الأذية الوعائية لمنع حدوث النزف. تكون العلقة محددة في 
مكان الأذية ويتم ذلك بسلسلة من الفعاليات تبدأ بالتقبض 
الوعائي ثم التجمع الصفيحيى والالتصاق مكان الأذية 
(العلقة المؤقتة أو البيضاء) ثم تفعيل شلال التخثر ليتم 
تشكيل خيوط الفيبرين وشبكته (العلقةالدائمةأو 
الحمراء): بعد ذلك تقوم مثبطات النخثر بإيقاف هذه 
الفعالية عقب حدوث الإرقاء؛ تأتي بعدها حالآت العلقة لازالة 
ما تبقى من العلقة الدائمة وإعادة البطانة الوعائية إلى 
طبيعتها منعاً لحدوث تفعيل تخثري جديد. وفيما يأتي 
تفصيل هذه الآليات: 

بعد أذية الوعاء يقوم الكولا جين المطروح عن البطانة 
(الإندوتيليوم) المتأذية بتحريض إفراز عامل فون ويلبراند 


”5 اا 
مانطئطما لإوسحموم ادر 


0 
ايم 
5 ممح ح مزويمم_اللأالككاكو اي - 0 هالا 
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١١‏ متطصم وهم - 1928553 وز 


إياد طرفة 


"اللا وتحريض عوامل بروتينية ملصقة للصفيحات عن 
طريق لواقط الفليكويروتين 10. بعد الالتصاق تقوم 
الصفيحات بتفعيل محنويات عديدة وإطلاقها من داخل 
الخلايا منها 41(8. هذه الصفيحات المفعلة تحرض تجمع 
صفيحات إضافية. وتلقائياً يقوم العامل النسجي: الكولاجين 
ويروتينات لحميه في النسيج بتنفعيل شلال التخثر مؤدية 
إلى تشكيل إنزيم الثرومبين 17010210) كما هو مبين في الشكل 
(01). 

وللثرومبين تأثيرات متعددة في آلية التخثر مثل زيادة 
تجمع الصفيحات,. والتلقيم الراجع الإيجابي بتفعيل العامل 
الخامس والثامن وقيادة تحول الفايبرينوجين إلى فايبرين» 
وتفعيل العامل 20111. 

تتشكل العلقة الصفيحية؛ وينقطع النزف عادة في غضون 
*-7 دقائق. ويؤدي تشكل الشرومبين إلى تشكيل العلقة 


واااو 


اليل يسنت 


2 2 
7 1 6 539 
عي 2 3 
0 - ما 
يم ونام عقاها: 1 ب لأ متعوامنامم 


١ 3‏ .-- اهم 
لي ا 0 ب 
ونس امم رطا وأموهام متب وهومواجيووام 
لمنعده) غ00 أ0 اننا 
١‏ 
ومنتامعاممجصهة ا 
١‏ ممه وممتاهوالا اام 
ودزاهمنا ممناوعع لمم 


الشكل )١(‏ مخطط يبين آلية الإرقاء وتداخلاتها 

تشير الخطوط المتواصلة إلى تخثر سوي. والمتقطعة إلى مثبطات التخثر. [58- إيبينفرين: 08605 غليكوز أمينو غليكانز. 10!- حمض 

النتريت: [884- مثبطات مفعلات البلاسمينوجين. 80012- بروستاغلاندين 12 (بروستاسايكلين).: 1411 - مثبطات حالات الثرومبين المفعلة: 
2 تثرومبوكسان 82 . 1/18/5- عامل فون ويلبرائد. 


الدائمة بتفعيل العامل ١١‏ الذي يقوم بمصالبة خيوط 
الفايبرين مؤدياً إلى تشكل العلقة الثابتة. وفي نهاية هذه 
العملية تقوم عوامل منطلقة من الصفيحات يلجم هذه 
الفعالية وإحداث انكماش العلقة. يساهم الثرومبين آيضا 
بتحديد حجم الخثرة - بوساطة بعض البروتينات في خلايا 
الأندوتيليوم - وبتحويل البروتين © إلى بروتين © المفعل 
مساهما بذلك بحل العلقة ويتواسط تحول البلاسمينوجين 
إلى بلاسمين. تتتالى هذه الحوادث على نحو رائع ضمن 
تناغم يصعب وصف دقته. وضمن حيز زمني بسيط. 

يتألف شلال التخثر من سبيل داخلي يتكون من العوامل 
11 1: لكا: آلا وسبيل خارجى يمثله العامل السابع 
تحديدا إضافة إلى السبيل المشترك. وتعمل هذه السبل 
متقارية بعضها من بعض وليس على نحو مستقل ضمن 
الحيوية: كما هو في الشكل (3). 


يخس هيوالها 
واللا متك راع 


الشكل (؟) مخطط مبسط لسبل التخثر 
المنطقة الموجودة ضمن الخط المتواصل الأسود هي عوامل السبيل 
الداخلي والنى يعبر عنها ب 48171.المنطمة الثانية الموجودة ضمن 
الخط الأخضر هي عوامل السبيل الخارجي والتي يعبر عنها بال 81 
والمجموعه التي تشترك بين الاثنتين هي المجموعة المشتركة. !11- 1م 
- انتى ثرومبين !!1. 1 - عامل. +185417/1!- الكينينوجين عالي الوزن 
الجزيئي. 85- بروتين 5 . ل800- بروتين )): [8- فوسفوليبيد: 
1181 - مثبط سبيل العامل النسجي. 


يتم تفعيل العامل السابع جزئياً إلى الشكل المفعل 100101 
323. حين خدش الوعاء يتحرر العامل النسجي 6ا1[55 
:2010 مؤدياً إلى انطلاق العامل السابع المفعل وبالاشتراك 


الاضطرابات التخثرية في الأطفال 


مع الكلسيوم يقوم يتفعيل العامل الناسع والعاشر. ويكون 
السبيل الفيزيولوجي الأساسي عبر تفعيل العامل التاسع 
بوساطة العامل السابع المفعل مع توليد الثرومبين لاحقا. 
يقوم الثرومبين بعد ذلك بتلقيم راجع للعامل الا مشكلا 
العامل آخ المفعل ويسرع من تشكيل الثرومبين. هذا الأمر 
يفسر حدوث اضطراب نزفي غزير حين نقص العامل 
11!: في حين يكون النزف في عوز العامل ]ا خفيفاً 
وفي عوزالعامل 1آ'ا لا عرضيا. حالما تتفعل الطلائع 
البرونينية التخثرية تقوم سلسلة من العوامل المثبطه بالعمل 
على تشبيط آلية التخثر. يشبط 111 220111017010 فعالية 
الثرومبين والعوامل 73.112.718 . في حين يقوم ) مأ0)6,م 
و0]6105]م بتثبيط فعالية العاملين ل. [!ا/ا؛ وهما عاملان 
مساعدان يتوضعان فى مركب ١«ع725ع!»‏ ورعكةللط2زمعط)10م». 
أما مثبطات سبيل العامل النسجي فهي بروتينات مضادة 
للتخثر تثبط شلال التخثر عبر تثبيط العامل السابع 
والعاشرالمفعلين. يبدأ عمل الجملة الحالة للتخثر 
5 يعمل محرضات البلاسمينوجين النسجي 
لنوليد البالاسمين وهو الإنزيم الذي يقوم بتقويض 
الماببرين. 

ثانياً- الإرقاء في الولدان: 

يكون الفايبرينوجين والعامل الخامس والثامن 
والصفيحات بالقيم الطبيعية في البالغين بدءا من الثلث 
الثاني من الحمل في حين تكون قيم باقي العوامل ناقصة, 
وتزداد بالتدريج بنسب مختلفة: لذا يكون الخدج على نحو 
خاص ميالين إلى النزوف التلقائية أكثر من غشيرهم 
ويحتاجون إلى مراقبه دقيقة: كذلك الولدان في أشهرهم 
الأولى؛ إذ إن هذه العوامل لا تصل إلى قيمها الطبيعية إلا 
بعد الشهر الثامن حتى نهاية السنة الأولى من العمر أحياناً: 
مع الإشارة إلى أن البروتين © يتأخر في الوصول إلى قيمته 
الطبيعية حنى سن البلوغ. 

ثالثاً- الاضطرابات النزفية: 

الأسباب والاتتشار: من المهم أخذ قصة عائلية مفصلة 
في جميع مرضى الاضطرابات النزفية. فالناعور مرتئبط 
بالجنس (5-110160!): وكل المصابين به من الذكورأما داء فون 
ويلبراند فيورث عادة على نحو جسمي قاهر. وضي 
الاضطرابات الصمية توحي القصة الشخصية والعائلية 
لصمات في الساقين والرئة أو إصابات وعائية دماغية مبكرة 
أو نوبات قلبية وجود اضطراب خثاري وراثي. 

أسباب النزف قد تكون من منشأ دموي أو من منشأ وعائي. 


الاضطرابات التخثرية في الأطفال 


ويوضح الشكل (”) هذه الأسياب. 


وعائي . ليس دمويا دموي 
ووو لسري 
اعتلال تخثري نقص صفيحات 
عدا بقلي 
الطفل المضطهد داء فون ويلبرئد م 
التهاب الأوعية النا متلازمة تار 
رضوض عطب وظيفة الصفيحات تميع ذاتي عند الوليد 
قرحة 
بولييات اكقوي تقوو 
أورام 016 خباثات 
توسع وعائي مضادات التخثر فقر دم لآ مصنع 
عوز »| :1/1 06 
انتانات 
قصور كبدي دوائي محرض 
قصور كلوي 5نالا 
مضادات الاختلاج أورام وعائية 
فرط طحالية 
ميكانيكي (دسامات صنعية ) 
نا 


الشكل (؟) أهم أسباب النزف 

والإصابات الخثارية قد تكون مكتسبة أو خلقية كما هو 
مبين في الجدول )١(‏ وتظهر عادة بعد حادث محرض مثل 
القثاطر المركزية أو الرضوض الشديدة أو الخمج أو المعالجة 
الهرموتية. 

التظاهرات السريرية: تتظاهر الاضطرابات النزفية 
بالنزف أو بالتخثر. والقصة السريرية الدقيقة والفحص 
السريري أساسيان لتشخيص نوع الاضطراب: التخثر أو 
النرزف (الشكل "). يشير بدء النزف في سن مبكرة إلى أن 
المشكلة هي غالبا خلقية خلافاً للنزف المتأخر الذي يشير 


350:5 


إلى أن الآفة مكتسية غالبا. ومواقع النزف تدل عادة على 
سبيبه. فالسطحية منها (جلدية أو مخاطية) يكون منشؤها 
صفيحيا غالبا أووعائياً أحياناًء أما العميقة (ضمن العضلات 
أو المفاصل) فيكون منشؤها بلازميا (شلال تخثر غالبا). 
كذلك توحي درجة الرض (تلقائي أو شديد) المطلوبة لإحداث 
أذية بنوع الاضطراب وشدته. وهناك أدوية معينة كالأسبرين 
وحمض الفقلبروني لاع2 016:م7/21 300 مأراوكة معروفقة 
بتفعيلها لاضطرابات نزفية موجودة سابقا بتداخلها في 
وظيفة الصفيحات. 

يجب أن يميز الفحص السريري بين وجود النزف في 
الأغشيةالمخاطية أو في الجلد والمواقع العميقة للنزف داخل 
العضلات والمفاصل أو مواقع النزف الداخلي. ويميز كذلك 
أنواع الآفات: الحبرات 6]60136م يقل حجمها عن "ملم 
والفرفريات هي مجموعة من الحبرات تكون صفيحية المنشأ 
أووعائية: أما الكدمات فهي سطوح نزفية واسعة زرقاء اللون 
تشاهد في الاضطرابين النزفيين: الصفيحي والبلازمي؛: 
والأورام الدموية هي كدمات مجسوسة مرتفعة. 

وهنالك عدد من الاضطرابات الجهازية التي قد تحدث 
اضطراباً نزفياً أو خثارياء لذلك يجب أن يشمل الاستجواب 
والفحص السريري تقصياً دقيقا لعلامات هذه الأمراض 
وأعراضها والتظاهرات السريرية لها: مثل: ضخامة العقد 
اللمفاوية وضخامة كبديه طحالية ومظاهر التهاب أوعية 
أو مرض كلوي أو كبدي مزمن. تبدو الأطراف في الخثار 
الوريدي العميق أرجوانية باهتة ممضة متورمة دافئة. أما 
في الخثرات الشريانية فنتبدو ترويتها فقيرة؛ شاحبة؛ مؤلمة 
وتكون الإصابه عادة حادة. تتظاهر الخثرات الشريانية في 
الأعضاء الداخلية بعلامات الاحتشاء وأعراضه. 

الفحوص المخبرية: يتضمن المسح لدراسة مريض نازف: 
تعدادالصفيحاتت وزمنالبرترومبين 21 وزمن 
الثرومبوبلاستين الجزنئي 11 والفايبرينوجين وزمن النزف, 
ثم تجرى الفحوص النوعيةه بحسب الننائج, كوظائف 
الصفيحات أو معايرة عوامل التخثر إلخ... ولا يمكن لفحص 
واحد أن يكون مؤشرا لكل اضطرابات التخثر. يبين الجدول 
(1) التبدلات المخبرية واختلافها بحسب المرض المسبب. 

التشخيص التفريقي: 

-١‏ اضطراب الصفيحات كاءاع)812 01 ودع01550آ: 

أ-قلةالصفيحات 2#نمعم070(60رمغط1: يدل رقم 
الصفضيحات تحت ١٠٠,١16١/مل‏ على قلة الصفضيحات: إن 
نزوف الأغشية المخاطية والنزوف الجلدية هي المظاهر 


الاضطرابات التكثرية في الأطفال 


أقل من ١‏ ثانية بعد فئرة الوليد. 
18-7 ثانية في الولدان 


10-6 تائية بعد سن الوليد 
2 ثانية في 


15-٠‏ ثانية بعد سن الوليد 
١7١‏ ثانية فى الولدان 


لطاخة الدم المحيطىي 


تقض العوامل المعنمدة على 
الفيتامين 1 الداء التزفى فى 
الوليد؛ سوء اللامتصاص. الآفات 
الكبدية: :1010 مضادات التخثر 
الفموية. تناول سموم الجرذان 
الناعور. فون ويلبراند؛ الهيبارين. 


سن الوليد 1210: عوز العامل [ال'! و [ا: أضداد 


21؛ نقص الفايبرينوجين. 
الهيبارين: بوريميا 


عطب وظيفة الصفيحات: نقص 
الصفيحات: قون ودلبرائد:اسثرين 


تفنرح ١‏ لصضبيحات ١‏ لكبيرة تحطم 
محيطي. التجرؤ وتبدلات الكريات 
الحمر تمقترح عاء. 11115 .1210. 


الجدول (1) يبين الاختيارات المجراة في الاضطرابات النزفية 


الأساسية لاضطراب الصفيحات بما فيها قله الصضيحات 
ولا بد من الإشارة إلى أن الأهمية ليست لرقم الصفيحات 
فقط في إظهار النزف بل لوظيفتها أيضاً لذلك فإن شدة 
النزف لا تتعلق على نحو دقيق بعدد الصفيحات؛ والأطفال 
الذين يزيد تعداد الصفضيحات فيهم على 8١.0٠١‏ يستطيعون 
مقاومة التحديات النزفية حين النعرض لها بما فيها 
الرضوض الشديدة والعمل الجراحي. أما الأطفال الذين 
يقل تعداد الصفيحات فيهم عن ١٠٠١٠٠/مل‏ فهم على 
خطورة عالية لحدوث نرف تلقائي؛ وتجب الإشارة إلى أن 
الصفيحات الفتية كبيرة الحجم اقدروظيفياً من الصفيحات 
الهرمة. بيد أن هذا التعميم لا ينطيق حين وجود مثبطات 
لعمل الصفيحات مثل الأضداد والأدوية (ولاسيما الأسبرين) 
ونواتج تحطم الفايبرين والذيفانات المتولدة من الأذيات 
الكبدية والكلوية. أصبح حجم الصفيحات يقاس منواليا 
في التقنيات الحديثة ويعبر عنه بوسطي حجم الصفيحات 
الول غأعاع]13م مدعك١‏ . 

وأهم أسباب نقص الصفيحات هي: 

- نقص الإنناج 005ع0ا200م إعاء)ةام لعكوعوعع0. 

- زيادة التحطم 02ناننماذدعل لع35ع15ع12. 


- التوشظ (الا حتباس) 56011651]52]107. 

أأ- قلة الصفيحات الناجمة عن نقص الإنتاج: هو 
اضطراب أولي على مستوى سلسلة التواءات 
دزوء ذوم0/ضقعل3هع 1546 : وهو اضطراب نادر أما الأسباب اللأخرى 
فتكون جزءا من فقر الدم اللامصنع. 

وتتظاهر قلة الصفيحات المرافقة وغياب الكعبرة بنقص 
صفيحات شديد مع تشوهات في الساعد خاصة. 

تتظاهر قلة الصفيحات بغياب النواءات حين الولادة أو 
بعد فترة قصيرة منها بنقص صفيحات شديد من دون 
تشوهات, وتكون النواءات غائبة في النقي. 

وقلة الصفيحات المكتسبة الناجمة عن نقص الإنتاج نادرة 
الحدوث وتشاهد مرافقة لنقص عناصر الدم الشامل الناجم 
عن ارتشاح النقي أو بأسباب دوائية 

تترافق آفات القلب المزرقة وقلة صفيحات: لكن نادرا ما 


أو خمجيةه. 


نكون شديدة. 

قد تؤدي أخماج باطن الرحم (101011) وغيرها من 
الأخماج الخلقية والأخماج المكتسبة (8877 /117]) وبعض 
الأدوية مثل مضادات الاختلاجات والصادات الحيوية والأدوية 
الورمية وغيرها إلى حدوث قله صفيحات. 


ه.؟. 


صفيحات صغيرة 
تشوه خلقي 
لرتفاع /01إ/ة 


طفل 


طفل مريض 
نقص فيبرينوجين 
زيادة نواتج تحطم الفيبرين 
صفيحات كبيرة 


الشكل (4) التشخيص التفريقي لنقص الصفيحات في الأطفال 
فصلت الأسباب بشكل أساسي بحسب التظاهر السريري. المفاتيح المؤدية إلى التشخيص بالخط المائل. وأظهرت الآليات والاضطرابات الشائعة 
المؤدية إلى الموجودات السريرية في الأسفل. ووصفت الاضطرابات الشائعة في الولدان في المريعات المظللة. 
0/1- ضخامة كبد وطحال. 15! - فرفرية قلة الصفيحات مجهولة السبب أو المناعية: ١/4118‏ - فرفرية نقص الصفيحات متفايرة الأضداد في 
الوليد. 5.ا5 - الذثبة الحمامية الجهازية. 1415 - متلازمة نقص الصفيحات مع غياب الكعبرة. 1719 - فرفرية نقص الصفيحات الخثارية. 
14]ا- قثطرة الشريان السري. ')78/ - كريات الدم البيض. 


بأ- قلة الصفيحات الناجمة عن زيادة التحطم في 
المحيط: 

الأسباب: الشكل الأكثر شيوعاً يكون في طفل يبدو بصحة 
جيدة وبآلية مناعية تؤدي إلى قلة الصفيحات. أما الشكل 
في الوليد - والمسمى يفرفرية قلة الصفيحات في الولدان 
بأضداد غيرية عندءعممالاءهطلصمعط) عدنامتصسنه311 اقتهدمع81 
(18هاطا) هاناوسام - فيحدث نتيجة لحساسية الأم تجاه 
المستضدات الموجودة على سطح صفيحات الجنين في أثناء 
الحمل. تنتقل هذه الأضداد عبر المشيمة لتهاجم صفيحات 
الجنين ثم الوليد بعد الولادة. والأمهات المصابات بال 112 أو 
بقصة 119 سابقة قد تنتقل الأضداد منهن إلى الجئين 
مهاجمه صفيحاته مؤدية إلى قلة الصفيحات في الوليد. 

المظاهر السريرية: الأطفال المصابون ب 718717 يحملون 
خطورة عالية لحدوث نزف دماغي ضمن الرحم وخلال 
الولادة وبعيدها. لذلك تعد معايرة الصفيحات في دم الحبل 
السري مهمة للندبير. 

المعالجة: لإعطاء 11010 قبيل الولادة فعل جيد في رفع 
الصفيحات في الوليد وتستطب القيصريات في هذه الحالات 
للنع حدوث النزف الدماغي. 


ج ا- قلة الصفيحات مجهوئلة السبب 111: هو اضطراب 
شائع في الأطفال يتبع خمجا فيروسيا. ويحدث بتولد 
أضداد للصفيحات من نوع 6ع1 أو 1804 ترتبط بفشاء 
الصفيحات مؤدية إلى تخربها في أثناء عبورها الطحال. 
نادرا ما تكون ال 118 العرض الأولي لمرض مناعي ذاتي مثل 
الذئبة الحمامية. 

التظاهرات السريرية: تبدو ال 115 في الأطفال الصفار 
بعد أسبوع إلى أريعة أسابيع من خمج تنفسي متظاهرة 
بحبرات وفرفريات أو رعاف:؛ ويكون نقص الصفيحات شديدا 
ولا يرافقه ضخامة عقدية أو حشوية؛ كذلك يكون الخضاب 
وتعداد الكريات الحمر والبيض سويا وهو ما يعبر عنه عادة 
بنقص الصفيحات المعزول. 

التشخيص المخبري: يعتمد التشخيص على السريريات 
مع نقص تعداد الصفيحات وغالبا ما لا يحتاج إلى بزل 
النقي أما إذا كانت هناك موجودات غير نموذجية فإن البزل 
يستطب لنفي آفة ارتشاحية ضمن النقي (ابيضاض) أو 
نقص تنسج (فقردم لا تنسجي). يظهر بزل النقي في ال17152 
زيادة عدد النواءات مع سواء السلسلتين الحمراء والبيضاء. 

العملاح: لا ضرورة لمعالجة هؤلاء المرضى ولا سيما إذا كان 


تعداد الصفيحات أكثر من ,.6٠6٠١‏ 0" ولا تحسن المعالجة من 
الننائج النهائية للمرض ولكنها تفي من خطر النزوف في 
المرحلةالحادة. وتستطب المعالجة عادة إذا كان تعداد 
الصفيحات أقل من ٠١,0٠١‏ أو إذا كان النزف غزيراًء تتضمن 
الخيارات العلاجية البريدنيزولون 4-١‏ ملغ/كغ/14ساعة لمدة 
أسبوعين و 1/10 ١غ/كغ/4؟‏ ساعه ليوم أو يومين أو 2001 /11 
بمقدار 5-50/ا مكغ/كغ بالجرعة بشرط أن يكون لآ 
إيجابيا في المرضى. 

الإتذار: يشفى نحو 8٠‏ من الأطفال المصابين تلقائياً 
ويتحسن الباقون بالعلاج في غضون عدة أشهر: ولحسن 
الحظ فإن الأشكال النزفية الشديدة المهددة للحياة مثل 
النزف ضمن القحف تحدث في أقل من /١‏ من المرضى. 

إذا استمرت قلة الصفيحات أكثر من سنة أشهر فتصئف 
الحالة على أنها 117 مزمنة وتعالج بجرعات متكررة من 11/10 
أو 200110 أو ستيروئيدات في محاولة لتأخيرالحاجة 
لاستتصال الطحال الذي قد يهجع معه المرض في 12/١-٠١‏ 
من الحالات المزمنهة معالإشارة إلى أن خطر الخمج 
بالجراثيم ذوات المحفظة عال بعد هذا الإجراء: لذا يجب 
تحضير هؤلاء المرضى بإعطاء اللقاحات. 

اضطرايات صفيحية اخرى: 

- متلازمة ويسكوت ألدرينش: اضطراب وراثي مرتبط 
بالجنس يتظاهر بنقص الغاماغلويولين. وأكزيما وقلة 
الصفيحات التي تبدو صغيرة الحجم في الدم المحيطي. 
يعالج بزرع النقي أو الخلايا الجذعية. 

- التخثر المنتشر ضمن الأوعية الدقيقة 1١10:‏ يؤدي إلى 
قله صفيحات وفقر دم ناجم عن تخريهما. يكون المرضص في 
الأطفال شديدا؛ إذ تترسب خيوط الفايبرين ضمن الأوعية 
مفعلة النرومبين والبلازمين مؤدية إلى اضطراب تخثري 
شديد وتحطم الكريات الحمر والصفيحات. 

- متلازمة الانحلال اليوريميائي 11]15: تحدث نتيجة 
التعرض للذيفانات المخرشة للبطانة مؤدية إلى استهلاك 
الصفيحات والكريات الحمر. 

ب - اضطراب وظائف الصفيحات اء1ء)212 01 10150015 
ل 

الأصباب: اضطرابات أولية قد تشمل المستقبلات الفشائية 
للصفيحات اللازمة للالتصاق؛ أو نقص مركب الغليكوبروتين 
10 مسبيا داء برنارد سوليير, أو نقص الغليكوبروتين - 110 
83 مسبباً داء كلانزمان: أو وهن الصفيحات وغيرها من 
الاضطرابات. 


الاضطرابات التخثرية في الأطفال 


المظاهر السريرية: نزوف صفيحية الشكل تشبه نقص 
الصفيحات مع تطاول زمن النزف. 

المخبريات: يكون زمن النزف متطاولاً في الأشكال الشديدة 
ولكنه قد يكون لا نوعياً في الأشكال الخفيفة أو المتوسطة. 

؟- اضطراب عوامل التخثر: 

الآلية المرضية: معظم هذه الآفات موروثة وتؤدي إلى نزف. 
ويقع الجين المسؤول عن العامل الثامن والعامل التاسع على 
الصبغي ا في حين تقع جينات باقي العوامل على الصبغيات 
الجسمية غالباً؛ وإن عوزالعاملين الثامن والتاسع هما الأكثر 
شيوعاً في الاضطرابات النزفية الشديدة الموروثة. 

وبعد عوزداء فون ويلبراند من الإصابات الخلقية الشائعة. 

أ- الناعور دزاندام11»:20: يحدث الناعور 4 بعوز العامل 
الثامن في 0,2٠00/١‏ من الذكور في حبن تكون نسبة حدوث 
الناعور 8 أقل من ذلك 760,.200/١‏ منالذكور. ولا يمكن 
التفريق بين الشكلين سريرياً (الجدول 7) وبسبب نضوب 
العامل الثام نأوالعاملالتاسعالشديد يتأخرتوليد 
الثرومبين الذي له شأن فى تشكيل خيوط الفيبرين الذي 
يقوي السدادة الصفيحية المتشكلة مكان الأذية الوعائية. 
وتزداد شدة الداء بشدة النقص ويعد الداء شديدا إذا كانت 
فعالية العامل ١‏ أوأقل؛: ومتوسطأ إذا كانت الفعالية ما بين 
:/20-١‏ وخفيفا إذا كانت فعالية العامل أعلى من ذلك. 

يتعرض المصابون بالشكل الشديد لنزوف تلقائية أو بعد 
الرضوض الخفيفة, في حين ينزف المرضى المصابون بالشكل 
المتوسط الشدة بعد التعرض لرضوض أشد أما المصابون 
بالشكل الخفيف فينزفون بعد الرضوض الشديدة والجروح؛ 
ولا تحدث فيهم نزوف تلقائيه» وقد لا يشخص المرض فيهم 
إلا اتفاقا. 

تحدث النزوف التلقائية في المصابين بالشكل الشديد 
مبكرا بعد الولادة (نزف سري أو بعد الختان) كذلك النزوف 
العضلية والمفصلية ولاسيما في سن الرحف أو المشي. 

الدراسة المخبرية: يعدمد تشخيص الناعور على تطاول 
17 الشديد ويصحح بمزج بلازما المريض مع بلازما سوية. 
حين ملاحظة تطاول ال 2171 يعاير العامل النوعي (الثامن 
أوالتاسع هنا) واستنادا إلى النقص يوضع التشخيص وإلى 
مدى النقص تحدد شدة المرض. ومن الممكن في الوقت الحالي 
كشف الداء في أثناء الحمل وكذلك كشف حاملاته. 

المعالجة: تكون بإعاضة العامل الناقص ويفضل في النزف 
الحاد البدء بالعلاج في المنزل مباشرة بعد تدريب الأهل أو 
المريض حين يبلغ سنا مناسبة. 


الاضطرابات التخثرية في الأطفال 


المامل اح 


فعالية العامل الثامن 
عامل فون ويلبراند 
وفعاليته 


لادوم 0و2 - 121142 


الجدول (7) مقارنة بين ناعور 4 و 8 وداء فون ويلبرائد 


وفي حالات النزوف الشديدة المهددة للحياة يجب الوصول 
إلى تسبة “28١٠‏ من العامل الناقص على الأقل في أثناء 
الإعاضة وأحياناً حتى :/2٠٠١‏ أما في الحالات المتوسطة أو 
الخفيمة من النزوف فإن نسبة 1٠‏ من الفعالية كافية 
لإيقاف النزف (نزف عضلي أو مفصلي) في المصابين بنقص 
العامل الثامن وما بين 240-7١‏ في المصابين بنقص العامل 
التاسع. وإذا كانت وحدة من العامل الثامن لكل كغ ترفضع 
النسبة 7/ في بلازما المريض وكانت 5, اوحدة/كغ من العامل 
التاسع ترفع النسبة 2١‏ في بلازما المريض فإنه يمكن حساب 
الجرعات المطلوية وفق التالي: 

جرعة العامل الثامن - النسبة المطلوب الوصول إليها 7 
وزن الجسم ) ٠,6‏ 

جرعة العامل التاسع - النسبة المطلوب الوصول إليها < 
وزن الجسم << ١,6‏ 

ويمكن في بعض الحالات المتوسطة أو الخفيفة من الناعور 
ه (عوزالعامل الثامن) الاستعانة بتأثير الدسمويرسين 
مع الثنويه أنه لا يفيد في الحالات الشديدة 
كما لا يفيد في عوز العامل التاسع. وإذا بدا أن تأثيره جيد 
فإنه يعد الخيار الأول لمعالجة المرضى المصابين بالناعور .4م 


من الشكل الخفيف أو متوسط الشدة. 

المضاعفات: 

- الأخماج: يصبح المرضى المعالجون بركازات العامل 
الثامن أو الناسع المستخرجة من بلازما دم المتبرعين على 
درجة عالية من الخطورة للإصابة بالتهاب الكبد والإيدز 
5 أما مستحضرات العامل الثامن أو التاسع المأشوب 
002512310ع762 فخالية من هذه الخطورة. 

- العوامل المثبطة 121114055: هي أضداد من نوع 0ئ1 
موجهة ضد العامل المنقول سواء الثامن أم التاسع؛ وتصل 
نسبة حدوث هذه الأضداد إلى 16“ في حالات الناعور الشديد 
بعوزالعامل الثامن وأقل منها في حالات عوزالعامل التاسع. 
تعطل هذه الأضداد الاستجابة للمعالجة بالإعاضة في 
هؤلاء المرضى؛ ويصبح علاج النزف فيهم صعبا بعدها. 

وحين وجود نسبة قليلة من الأضداد يمكن متابعة إعطاء 
العامل الثام نأوالاستعاضة عنه بالعامل الثامن الخنزديري. 
أما حين وجود نسبة شديدة من الأضداد فلا بد من استعمال 
عوامل تجناز مناطق عمل العامل الثامن والعوامل المثبطة 
له؛ ويفضل هنا استعمال العامل السابع. واستعملت سابقاً 
مركبات البروثروميين المفعلة إلا أنها زادت من نسبة حدوث 


الخثارات والااحتشاءات. 

إن الهدف الأساسي من معالجة الناعور هو منع حدوث 
القسط المفصلي. ويكون ذلك بإعاضة العامل الناقص مبكرا 
مع وضع المرضى على معالجة وقائية به دوريا. 

ب - داء فون ويلبرائد: داء شائع يشاهد في نحو /١‏ من 
السكان في بعض المناطق. سبيه نقص عامل فون ويلبرائد 
وهو بروتين لاصق يقوم بعملين أساسيين: وضع جسر بين 
الكولاجين البطاني والصفيحات وربط العامل الثامن 
الجوال وحمايته من الانطراح السريع من الدوران. 

يورث الداء على نحو جسمي قاهر متخالف الأمشاج ونادراً 
على نحو مقهور؛ وقد يكون النقص كمياً - جزئي في الشكل 
الأول أو كامل في الشكل الثالث - أو نوعيا كما في الشكل 
الثاني من الداءء (80) من المرضى فيهم الشكل الأول). 

المظاهر السريرية: نزف جلدي ومن الأغشية المخاطية 
ورعاف ونزف لثوي وكدمات جلدية وتطاول الطمث في 
الفتيات والنساء في سن النشاط التناسلي. قد ينقص العامل 
الثامن مرافقا الأشكال الشديدة من الداء وهنا تتظاهر 
النزوف المشابهة للناعور. 

التشخيص المخبري: يكون بمعايرة عامل فون ويلبراند 
إما مناعياً وإما بمعايرة الفعالية بوساطة العامل المساعد 
ريستوسيتين 'ا2552 0018101 هذاء©1150 مع ترافقه عادة 
وتطاول 717 وزمن النزف. 

المعالجة: تعتمد على شدة الداء. 

يستعمل الدسموبريسين خيارا أول في المصابين بالنمط 
الأول وبعض المصابين بالنمط الثاني وإن لم تكن نتيجة 
العلاج مرضية تستخدم ركازات عامل فون ويلبراند المنقاة 
وتحسب الجرعة كما في العامل الثامن. وتستعمل الرسابات 
القرية مع الانتباه إلى حدوث خطر الخمج. ويجب إعطاء 
لقاح التهاب الكبد 8 قبل تعرض المريض لنقل البلازما أو 
مشتقاتها وكما في كل الاضطرابات النزفية يجب تجنب 


الأسبرين. 
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الجدول (4) قث 


7573501 [ظسيج]سداسفيلت] 56 | متتيوسيية | 
له للك 9 الك 1ك 
كد د و م كك 
فس إسشتيد | مششين| يس | ليسي | خيس إسهمتتاسسشصا 


0 تخثر قد تلتبس بالك 1710 


الاضطرابات التخثرية في الأطفال 


الشكل (0) تشكل العلقة في مكان الأذية الوعائية 
هناك ثلاث آاليات فيزيولوجية رئيسية مضادة للتخثر- 111 41: 
بروتين ') والجمله الحالة للفيبرين - تتفاعل لتنحد من تشكل 
العلقة في منطقة الأذية وذلك لمنع حدوث خثار شامل. 


رابعاً- الخثارات 5أوهطتممعط1: 

تحدث الأشكال الوراثية منها بسبب نقص أحد العوامل 
المضادة للتخثر مثل بروتين ') وبروتين 5 أو البلاسمينوجين 
(الشكل ه) وفي بعض الاضطرابات المؤديه إلى خلل في عمل 
البروتين ') كعامل لايدن ه (معلاع ]ا /3). 

يتعرض الولدان المصابون يهذه الاضطرابات إلى حدوث 
خثارات: فالولدان المصابون بعوزا لبروتين )© متمائل الأمشاج 
مثلا يتعرضون للإصابة بالفرفرية الصاعقة أو الخثار في 
الشرايين الرئيسية أو الصمات الوريدية. ينظاهر عوز 
البروتين ) في البالفين عادة ويورث بصفة جسمية قاهرة 
متخالفة الأمشاج كذلك البروتين 5 وال 1آ81'11: وعامل 
لايدن ه هو العامل الاكثر شيوعا المؤهب للخثارات إذ يصل 
إلى 0-9 من أفراد العرق الأبيض. كذلك يؤدي وجود أضداد 


الاضطرابات التخثرية في الأطفال 


الفوسفوليبيد المكنسبة إلى خثارات. 

المظاهر السريرية: هي مظاهر لخثار وصمات يمكن 
مشاهدنها في الصفار والكبار ولا سيما حين تعرضهم لقثاطر 
أو التهاب أوعية أو أخماج أو عدم التحرك طويل الأمد. أو 
متلازمة الكلاء أو الرضوض أو الجراحة أو فيمن يتناولن 
مانعات الحمل وكذلك في أثناء الحمول والإجهاضات. وتراوح 
مظاهر الصمة الرئوية من لاعرضية إلى ألم صدري وخفوت 
الأصوات التنفسية والزلة والزرقة. 

التشخيص: تكشف الصمات الوريدية يوساطة الدوبلرأو 


تصوير الأوعية الظليل وصمات الرئة بالصورة الشعاعية أو 
بوساطه 01) الصدر. وقد تعاير العوامل الخاصة في حال 
الشك يهاء بيد أن ذلك يتطلب تقنيات مخيرية دقيقة. 

الممالجة: هى معالجة السبب المحدث وتعتمد على 
استعمال الهيبارين ثم الوارفارين كمعالجة طويلة الأمد. 
وفي المرحلة الحادة يمكن استعمال حالات الفيبرين في 
الولدان وفي الحالات المهددة للحياة يمكن نقل البلازما و 
41111 أو بروتين ©. 


ابيضاض الدم والورم اللمفي في الأطفال 


ابيضاض الدم والورم اللمفي في الأطفال 


الابيضاضات :71135ع!نا»! هي تكاثر خلايا دموية غير 
ناضجة تؤدي إلى خنق خلايا السلاسل الدموية الطبيعية 
في النقي؛ إضافة إلى ارتشاحها في الأعضاء خارج النقي. 

السبب والآلية المرضية: 

السبب الأساسي لحدوث الابيضاضات غير معروف. وتتهم 
في ذلك عوامل عديدة أهمها: الأمراض المترافقة وتشوهات 
صبفيه زفقر دم فانكوني 5-3060118' 1302000 : ومتلازمة داون) 
أوالأمراض المرافقة لعطب مناعي مثل: رنح توسع الشعريات 
ومتلازمة ويسكوت الدرينش طع27ل1ه -1/1510ا وغياب 
الغلوبولينات المناعية. كما يزيد التعرض البيئي لبعضص 
المسرطنات (مثل الأشعة والبنزول ويروكاريازين والعناصر 
المؤلكلة) من خطورة الإصابة بالابيضاضات. 

السمةالأساسية للابيضاضات فقد السيطرة على نمو 
الخلايا الدموية غير الناضجة (الأرومات) مؤدية إلى فضّر 
الدم, ونقص الصفيحات ونقص المحببات ع16لإ0100ا781ع 
المرتشحة في الأعضاء خارج النقي وعلى رأسها العقد 
اللمفاوية والكبد والطحال. 

الويائيات: 

تعد الابيضاضات من بين الأورام الخبيثة الأكثر شيوعاً 
في الأطفال: وتؤلف ما بين 40-50 من سرطانات الأطفال 
حسب الدراسات العالمية؛ منها 8١‏ من النمط اللمفاوي الحاد 
(مآاذ) 5ذدرعكلناعا غ5)1ة0001م0لا1 عأناءة: و14 من النمط 
النقوي الحاد([3ة4) قتتاعكاناء1 5لاممعع10عغئإ10 6ألا2 
والأفضل أن يسمى الابيضاض الحاد غير اللمفاوي 6انا20 
(ماعالالظ) قتدرعكاناءا عتاكةاطمطممملا! -«وم؛ أما الباقي ؟/ فهو 
من النوع النقوي المزمن 718زعاناء| كنا0مع08اعنزم عأممماء 
(-001) ولا تذكر حوادث لابيضاض للمفاوي مزمن في الأطفال 
(10آ0). 

التصنيف: 

يعتمد تصنيف الابيضاضات في كل من .آ/81: آ.آ41: 
0141 على النمط الشكلي الكيمياخلوي. والمناعي» 
والكيمياحيوي. والوراثه الخلوية والواسمات الوراكثية 
الجزيئية. تصنف الابيضاضات اللمفاوية والنقوية في تحت 
أصناف تحمل دلالات إنذارية مختلفة: وبالتالي تضع المرضى 
في مجموعات خطورة مختلفة يطبق لكل منها خطة 


إياد طرفة 


يعتمد التصنيف الشكلي للابيضاضات (تصنيف طاعمع2*! 
ظلخآ: 15ر8 487771030 ) على حجم الخلية الابيضاضية 
وشكل نواتها والموجودات البلازمية الخلوية: مثل مدى زرقة 
الهيولى (السيتوبلازما) والتحببات البلازمية. 

تصنف الابيضاضات اللمفاوية الحادة من الناحية 
الشكلية 'إ[21ء1ع0108م7201 وفق تصنيف 48 في .11,12 
3أماالئقوية فتصنف من 110 إلى 117. 

بيد أن التصنيف الأهم هو التصنيف المناعي ولاسيما في 
آآة؛ إذ إن 4-1 من الابيضاضات لا يمكن تحديد نوعها 
وما إذا كانت لمفاوية أو نقوية بالفحص المجهري: في حين 
يستطيع التصنيف المناعي التمييز بينها بوساطة 
المستضدات الخاصة بكل نوع. ومع ذلك فإن بعض الخلايا 
الابيضاضية تحمل مستضدات كل من النوعين اللمفاوي 
والنقوي (3أماعءاداء|-570/١)‏ (الابيضاضات الهجينة) والإنذار 
في هؤلاء المرضى يكون سيئا عادة. 

وتفيد التلوينات الخاصة المعتمدة على الكيمياء الخلوية 
في تمييز بعض الأنواع أيضا كما هو مبين في الجدول .)١(‏ 


سريرياً: 

تتطور الأعراض السريرية في غضون أسابيع قليلة من 
بدء الداء ويعاني الطفل المصاب تعبا ووهناًء ونقص شهية: 
وترفعاً حرورياً تترافق هذه الأعراض غالبا وخمج بسبب 
نقص العدلات المرافق؛ ورعاف أونزوف أغشية مخاطية, 
وفرفريات وكدمات مرافقة لنقص الصفيحات. وتندرالنزوف 
العميقة والخطيرة. يعاني المرضى أيضا الما عظمياً- وخاصة 
صفار الأطفال- يتظاهر برفض المشي أو العرج: وتلاحظ 
الضخامات العقدية في ثلثي الأطفال المصابين. وتكون 
الضخامة العقدية معممة وقاسية قليلاً ومتوسطة الحجم. 


أما الضخامة العقدية المنصفية أو الضخامة التوتية 
(التيموسية) فأقل حدوثا؛ لكنها قد تصل في بعض الأحيان 
إلى حجم كبير فتضغط الرغامى مؤدية إلى عسر تنفس 
وصرير :53001: أو تضغط الأوعية مؤدية إلى متلازمة 
انضفاط الأجوف العلوي. 

يتضخم الكبد والظحال في معظم الحالات وتكون 
الضخامة متجانسة قاسية قليلا . ولما كان من المحتمل ارتشاح 
الخلايا الابيضاضية في كثير من الأعضاء (الكلية والقلب 
والجلد... إضافة إلى النقي والكبد والطحال) فإن الصورة 
السريرية تكون متعددة التظاهرات والموجودات: وبجانب هذه 
التظاهرات يرى الشحوب والميل إلى النزوف والضعف المناعي. 
وقد تحدت آلام مفصلية: وارتشاحات جلدية؛ وضخامة 
خصوية؛ ومعالم لارتشاح سحائي تتحلى على هيئة اشتداد 
المنعكسات الوترية أو إصابة اللأعصاب القحضية إلى جانب 
مغالم فرط الضغط ضمن المحف ([صداع وقياء وبطء 
نبض... إلخ): إضافة إلى ذلك يصادف نقص الوزن وزيادة 
التعرق. 

قد يحدث أحياناً في سياق الابيضاضات النقوية الحادة 
ارتشاح في اللثة مما يضخمها ويحدث فيها نزفاً؛ أو في الغدد 
اللعابية مما يضخمها ويؤدي إلى نقص إفرازها؛ وهو ما 
يسمى متلازمه ميكوتيتش 2ت انالا . 

ويبين الجدول (؟) آهم الموجودات في الابيضاضات الحادة: 


تمشات. قرفريات: كدمات. 
رعاف. أورام دموية جلدية. 


ارتشاح في الأعضاء 


ضخامة عقدية؛ ضخامة 
حشوية الام مفاصل. 

اضطرابات عصبية. نشوش رؤية. 
اخنلاجات: صداع.؛ قياء. 

ضخامة خصى. 

صرير عسر تنفس. 

ارتشاحات جلدية: ضخامة لثة. 

منلازمة ميكولينش. 


التشخيص: 

يتم التوجه إلى التشخيص استنادا إلى موجودات القصة 
السريرية والفحص السريري ولاسيما حين وجود الشحوب 
والنزوف والضخامة الحشوية والعمقدية؛ ويجب نضي 
الابيضاض في كل حالة تحمل هده الأعراض والعلامات 
باللجوء إلى الفحوص المخبرية وعلى رأسها تعداد الدم 
المحيطي الكامل 080 :أي تهداد الكرياتالبيض 
والصفيحات والصيغة وقيمة الخضاب والشيكيات. 

يكون عدد الكريات البيض مرتفعاً عادة مع تبدل الصيغة: 
وقد تكون في بعض الحالات طبيعية: ويتخفضض كل من 
الخضاب والصفضيحات في معظم الحالات. إن هذه الصورة 
المخبرية هي آيضاً مؤشر قوي للابيضاض الحاد الذي يجب 
نفيه دائماً حين وجود هذا التعداد. 

بزل النقي رشخشالا8) سمتاأهءتمكة نامندم عدوط: يلااحظ 
ارتشاح الخلايا الأرومية في الابيضاضات الحادة مع تثبيط 
عناصر الثقي اتسوية:. ويكون عدد الخلايا الأرومية آكثر من 
5 من خلايا السلاسل ضمن النقي: ويدل تصوير النقي 
ضمن الساق بالرنين المفنطيسي على الارتشاح الابيضاضي 
كما هو مبين في الشكل .)١(‏ إن هذا الاجراء ليس ضرورياً 
تلتشخيص وإنما للدلالة فقط. 


الشكل )١(‏ موجودات نقي العظام على 14181: الأيمن مرتشح والأيسر 
سوي. 
يجب دائماً إجراء فحص السائل الدماغي الشوكي خلوياً 
لكشف الارتشاح السحائي؛ كما يجب إجراء صورة يسيطة 
للصدر لمعرفة ما إذا كان هناك زيادة عرض المنصف المرافقة 
للداء آم لا. 
آما فحص اليطن بالصدى فيفيد في إثبات الضخامة 
الحشوية مع معرفة وجود ضخامة عقدية لمفاوية مرافقة 
لوجود ارتشاح في الكليتين أم لا. 


ويسبب زيادة عدد خلايا الدم وتخطمها المراقق للداء 
يرتضع حمض البول: و1.1(11!: والبونتاسيوم: والفوسفات في 
المصل؛ وينخفض بمقابل ذلك الكلسيوم وهو ما يعبر عنه 
بمتلازمة الانحلال الورمى. 

وإذا ما ترافق ذلك وتأثر الوظيفة الكلوية وقصورها بسبب 
ترسب بلورات حمض البول؛ قإن قيم البوتاسيوم ترتقع أكثر 
فأكشر, وبالتالي تزداد الأذية شدة؛ لذلك لابد حين التشخيص 
من سبر هذه القيم ليتم تداركها مع مراقبة الصبيب البولى 
وباهاء 11م البول (المحافظة على قيمة تراوح ما بين ه, /ا-/ا): 
ولاسيما أن البدء بالمعالجة الكيميائية قي هذه الظروف قد 
يفاقم الحالة؛: مما قد يودي بحياة المريض بتوقف القلب 
بسبب الزيادة الحادة في البوتاسيوم مع تشنجات واختلاجات 
ناجمة عن نقص الكلس ؛ عدا القصور الكلوي الحاد والنخرة 
الأنبوبية اللاعكوسة. 

التشخيص التفريقي: 

ينضمن التشخيص النفريقي بعض الاأمراض الدموية 
الأخرى مشل قل ةالضفيحات المناعية 1111110011 
(11) لتضقعممالإ1101160!]؛ وفمر الدم اللامصنع: وكذلك 
بعض الأورام التي ترتشح بالنقي مثل اللمفوما 
والنيورويلاستوما والرابدومايوساركوما. ويجب ألا نتنسى 
الأدواء الرثيانية كالتهاب العظم والنقي: ومن الأخماج داء 
وحيدات النوى واللايشمائيا الحشوية. وبزل التقي هو القادر 
على تمييز الأابيضاضات من كل هذه الأدواء. 

المعالجة: 

تكون بتحطيم الخلايا الورمية وأساسها العلاج الكيميائي 
الذي يوجه بحسب نوع الابيضاض وله مراحل مننالية: 

-١‏ المحدثة للهجوع 00108ا100. 

"- التقوية 2025011030100. 

'- التعزيز م10أ2010ا-ع1. 

؛- المعالجة المحافظة على الهجوع أو جرعات الدعم 
لامقععطا عن 0ق م6 ١151310‏ 

هدف المرحلة الأولى من العلاج إحداث الهجوع النام 
للمرض؛ أي إزالة الأرومات المصابة نماما من الدم المحيطى 
والى أقل من 5“ في النّي مع ضمان زوال الارنشاح من باقي 
الأعضاء. آما المراحل التالية فهي تدعيم المرحلة السابقة 
بهدف المحاقظة على الهجوع إلى جاتب العلاج المضاد: وهناك 
العلاج الداعم وهو ضروري. والهدف من هذه المعالجات تدبير 
مضاعفات المرض والتأثيرات الجاتبية للأدوية الكيميائية 
العنيفة التي المستخدمة. 


ابيضاض الدم والورم اللمضي في الأطفال 


تعالج النزوف ينقل الصفيحات والبلازما حسب الحالة: 
إضافة إلى مكافحة الأخماج وتدبير الاضطراب الشاردي في 
حال حدوثه. ومما يحب التنبيه له هوان عدم معالجة 
الابيضاض يؤدي إلى الوفاة. 

اول الابيضاض اللمفاوي الحاد عذاكةاطونامسطرا عنناعة: 
ودع عانع! 


هو أكثر أتواع الابيضاضات شيوعا في الأطفال. وينشأ 
على حساب الخلايا اللمفاوية غير الناضجة ضمن النقى. 
وهو قابل للشماء في /8٠‏ من حالاته. 

الانتشار والوقوع: يؤلف الابيضاض اللمفاوي الحاد تحو 
65 من سرطانات الأطفال. تقدر نسبة الوقوع فيه ب 0,؟/ 
٠٠‏ ألف طفل تحت سن ١5‏ سنة. ويصاب به الذكور اكثر من 
الإناث ينسبة ؟7,١1/1:‏ ذروة وقوعه مابين سن ” وه سئوات. 

التصنيف: يعتمد التصنيف الشكلي وفق 48! في .1.1 
8 ]| 

- 1ا: هو الأكثر شيوعا. وتكون الخلايا فيه ضحلة 
الهيولى: لذا تسمى بالخلايا العارية. 

-2]آ: النسبة بين الهيولى والنواة أكبر مع مشاهدة نويات 
ضمن النواة. 

- 1:3: تعبر عادة عن نمط 8 للخلايا اللمفاوية: وتكون 
هيولاها قاتمة تسبياً مع مشاهدة فجوات فيها. 

بيد أن التصنيف المناعي هو الأهم حاليا ويعتمد على 
نموذج مستضد الأرومات اللمفاوية: ويقسم الابيضاضات 
وفمًا لهذا التصنيف إلى: 

1/4 طلائع الخلية اللمفاوية 8: يؤلف هذا التمط‎ -١ 
من الحالات: وينطوي تحت هذه المجموعة  آلة 8 طاغاط. عر‎ 


آمآذ قل ويآبآذ 00 تتتتامه . 
؟- النمط الناضج 8: 18-41.1 :41 قتم: يؤلف هذا النمط 
7 من الحالات. 


”" 1 


-- لك 
الشكل (١؟)‏ يبين الأنماط التشكلية دل ا.آذ وفق 413 ]1 


ابيضاض الدم والورم اللمغي في الأطفال 


"- التمط 1 :.1-411: يؤلف 2١١‏ من الحالات. وينطوي 
تحت هذه المجموعة طلائع الخلايا 1 و1 الناضجهة. 

4 - الشكل غير المصنف 2لدردعغ]أناء1! 2[135511560نا عأناءع3 
ماتاة). 

ه- الاأبيضاض الهجين ندع تلناء! -35:10 :41.1 مع 
ظهور واسمات للنمط النقوي. 

يسمح كل من التصنيف الجيني والجيني الجزيئي بوضع 
أصناف فرعية تفيد في الإنذار, ويُذكر منها الابيضاضات 
المنرافقة وإزفاء 23051030100) مثل الابيضاضات إيجابية 
صبغفي فيلادفيا (1:157 ]) والابيضاضات مع 4:1١(‏ )) الذي 
ينرافق والنمط الخلقي: وهو سي الإندار. 

تصنيف المرضى في مجموعات خطورة: سمحت 
التصنيفات السابقة بوضع المرض ضمن مجموعات خطورة: 
إضافة إلى الموجودات السريرية والمخبرية اللأخرى مثل السن 
<7و> ٠١‏ سنوات. وتعداد الكريات البيض > ٠٠١‏ ألف/مل.: 
ونقص الصفيحات < 50 ألف/مل إضافة إلى ضخامة الكبد 
والطحال الشديدة أو الضخامة المنصفية المرافقة. إن الهدف 
من تصئيف المرض من حيث الخطورة والإنذار هو توجيه 
المعالجة نوعيا. ووضع الخطط الكيميائية اللازمة ومدى 
شدتها من جهة: وضرورة السعي إلى زرع النقي في بعض 
الحالات من جهة أخرى. 

ال معالجة: توجه المعالجة حسب المجموعات المصنفة لدرجة 
الخطورة والإنذار. وعموما يعتمد حالياً على تقسيم الخطط 
العلاجية البدثية إلى خطط خاصة بالمصابين بالابيضاض 
اللمفاوي الحاد نمط 8 (.8-41.1) تحديدا والباقي وفق خطط 
خاصة ب .آرالش -8 208: وأهم الأدوية المستعملة في معالجة 
آآخ-8 0007 هي: الستيروئيدات,. ,وعم 1اء/اع8ع 201 .عم أ اك ممالا 
701621 , ع0 نمه طامكه0 !م0 اعلا . عماط همه الزء . عك5ة0لع3138م25 
©3011 لاق 0 نا-6 .الام 6-11602010: تعطى الأدوية متشاركة 
وفق خطط خاصة منصوص عليها. 

أماالمعالجة الداعمة إم22عط) 7021016032206 فيجب أن 
تعطى حنى اننهاء سئتين من النشخيص وتكون ب 601/17 
و1417 وفق معظم الخطط (البروتوكولات) العلاجية. 

وتعالج الجملة العصبية المركزية بحقن الميتوتركسات 
ضمن السيساء وفق دورات علاجية كل أسبوعين في الفترة 
الأولى: إلا إذا كان النوع 1 أو هناك ارتشاح سحائي في البدء 
100 -051) فتكون الدورات أسبوعياء؛ تدعم المعالجة 
الكيميائية ضمن السيساء بتشعيع القحف وقائياً ب ١١‏ غراي: 
أما في حال الارتشاح السحائي فترفع الجرعة الى 1١8‏ - 74 


غ51 


غراي وتعطى للقحف والنخاع الشوكي. 

أما مهعالجة 8-.411 فمعالجات دورية أساسها 
الميتوتركسات بجرعات عالية تصل حنى مغ/م'. إضافة الى 
مشاركة بعناصر دوائية متعددة مثل السيكلوفوسفامايد 
والسيتارابين وغيرهاء تعطى منها عادة سنة أشواط علاجية: 
ويمكن التغاضي عن المعالجة الوقائية الشعاعية للجملهة 
العصبية وجرعات الدعم في هؤلاء المرضى. آما في الارتشاح 
البدئي في الجملة العصبية فيجب إعطاء جرعات مكثفة 
من المينوتركسات والكورتيزون والسينارابين ضمن السيساء . 

لا يستطب زرع النقي حين الهجوع الأول إلا في المرضى 
ذوي الخطورة العالية.أما إذا حدث نكس في أثناء العلاج أو 
في الأشهر الستة الأولى بعد المعالجة المحدثة للهجوع: 
فيجب إجراء زرع نقفي مغاير (خيْضي) ١أمعع2|10:‏ أما في 
النكوسات اللاحقة التي قد تحدث حتى /*٠‏ من الحالات 
فيمكن إعادة المعالجة الكيميائية الخاصة بهذه الحالات. 

الإنذار: يتعلق الإنذاربالعوامل الإنذارية سابقة الذكر 
(انظرالتصنيف). ويصنف الإنذارإلى جيد يصل فيه الهجوع 
الكامل إلى أكثر من 45 ونسبة البقيا إلى أكثر من خمس 
سنوات أكثر من ./8١٠‏ ويبقى الإنذار محدودا في الأطفال 
دون السنة من العمر أو أكثر من عشر سنوات وفي الذكور. 
ويكون الإندارسيئا حين يكون التعداد مرتضعا وقت 
التشخيص (وهو شائع في مرض .1-81.1) والارتشاح 
السحائي البدئي ويعض الشدوذات الصبغية مثل (5:529 ]) 
و(ثث؛ ]). 

إن الاستجابة الجيدة للكورتيزون (< ٠٠٠١‏ أرومة/مل في 
الدم المحيطي) بعد 8 أيام من المعالجة به وحده تُحَسّن الإنذار 
كثيرا. انظر الجدول ("). 

ثانياً- الابيضاض النقوي الحاد كتناممعع10ع21(:2 عأناء3: 
ملالة) متسعغعضه1 

يسمى أيضا الابيضاض الحاد غير اللمفاوي -200 16ل0ا26 
(ماماللة) هتصرعاناء! عذاقه ]دامحلا يأتي بالدرجة الثانية من 
حيث شيوع الابيضاضات في الأطفال. ينشأ على حساب 
الخلايا النقوية غير الناضجة:؛ وتصل نسية الشفاء منه حتى 
في أحسن الدراسات. 

الشيوع: يؤلف 21١١‏ من الابيضاضات. ونسبة الوقوع نحو 
5 ألف طفل تحت عمر ١6١‏ سنة؛ وهي بين الذكور 
والإناث: :1/١,١‏ وتكون ذروة الوقوع في الرضع والأطفال دون 
سئدين من العمر. 

التصنيف: يصنف الابيضاض النقوي الحاد وفق 88[ 


تحت مجموعات من 110 إلى 117 كما هو مبين في الجدول 
(4): 
وإن لبعض هده الأتماط غلامات مورفولوجية مميزة مثل 
وجود عصية أور 7005 :1*6 خاصة في النمط 112: (الشكل؟). 
وتتميز بعض هذه الأنماط بتبدلات صبغية خاصة مثل: 
2 مع 8:21 :: 813 مع 15:17 114 مع 16 .1017 وغيرها . ويمكن 


هت 10ل وق 


الشكل )١(‏ يبين النمط 112 وفق 1.48: يلاحظ وجود عصية أور 


المميزة لهذا التمط. 


الاسم والصفات التقطيعية 


أرومي نقوي غير ناضج 110 


تمصي | 2+ «ستية | رحج سلداواعضزسي.امبنوات 


العمر 


الاستجابة للمعادجة 


الجدول () العوامل الإنذارية في الابيضاض اللمفاوي الحاد 


أكثر من 5.0.0١‏ / مل 


موجود 


1)4: 11(.6)9: 22( 


تعرف النمط الوحيدي وتمييزه من ياقي الأنماط مناعيا. 
وكما في .41.1 يمكن- بتصنيف المرضى ضمن مجموعات 
خطورة - توقع حدوث الاستجابة أو النكس؛ وأهم العناصر 
التي يعتمد عليها قي الإنذار هي: 

-١‏ تعداد الأرومات البدئي حين التشخيص. 

؟- الارتشاح العصبي. 

“- الاستجابة للعلاج. 

4- النمط الشكلي والتمط الجيني. 

الوفاة المبكرة أي حول فترة التشخيص أعلى مما في .اله 
ولاسيما قي التمط بالوحيدات:؛ وأهم أسباب الوفاة النزوف 
أو الاحتشاء بالأرومات (الصمات الورمية) يسيب ارتفاع 
التعداد الى أكثر من ٠٠١‏ آلف. 

وقد خفضت المعالجات بالرتينوئيدات 1020105]ء: من خطورة 
النزف بالتمط 113. 

المعالجة: يجب أن تتم المعالجة دائماً في المراكز الملتخصصة 
بمعالجة أورام الأطفال: وتستعمل في المعالجات الكيميائية 


دعمامطمعمم /عصمولة 
00 انامز 12 أوة [طماع ؤم 


ابيضاض الدم والورم اللمفي في الأطفال 


مجموعات دوائية مخنلفة أهمها: -26102عةالك عمذاءلإعقتطاحة 
(16 طلا) عل051م0عء وعولمهناع لطا وعل1مقطمكمطمملون ىق 
وعهماهئنهلع:م أحيانا وتعطى لوقاية الجملة العصبية 
المركزية حقن ضمن السيساء. وتؤدي معالجات هذه الأشكال 
من الابيضاضات إلى تثبيط نقي شديد طويل الأمد, وتدعم 
المعالجة لفترة لاحقة معتمدة على 610 والسيتارابين مدة 
سنة ونصف على الأقل. 

ويجب أن يرع النقى للمرضى المصنفين ضمن مجموعات 
الخطورة العالية. كما يجب تخفيض الجرعات الدوائية 
للمرضى المصابين بمتلازمة داون 21-1000 /إ25010) 
102 لكثرة حدوث التسممات الدوائية فيهم. ومن 
الضروري تطبيق المعالجات الرديفة الداعمة لمنع حدوث 
النزوف والصمات الورمية بنقّل الصفيحات والبلازما 
الطازجة للمضاعفة الأولى؛: وتطبيق الاإماهة الجيدة 
والمحافظة على سيولة دم سوية للمضاعفة الثانية مع قلونة 
البول والمحافظة على النوازن الشاردي والاستقلاب؛ وحين 
وجود صمة ورميه أو ارتفاع التعداد بشدة يجب اللجوء إلى 
تبديل الدم الجزئي إنقاذا لحياة المريض. وهنا يجب التنويه 
أن نقل الكريات الحمر يجب ألا يجرى في فرط الخلايا 
الورمية إلا حين وجود فقردم مهدد للحياة لتجنب زيادة 
لزوجة الدم التي تزيد من الصمات. 

الإنذاره: أسوأ من إنذار الابيضاض اللمفاوي الحاد فإن 
0 من الأطفال لا يصلون إلى همجوع المرض هجوعاً 
تاما.و0ه: من هؤلاء لا يستجيبون للعلاج.و0.0/ منهم 
يموتون باكرا نتيجة المضاعفات كالنزف والصمات الورمية. 

ومن المؤسف أن القسم غير المستنجيب للعلاج الكيميائي 
لا يستجيب أيضاً لزرع النقىي في معظم الحالات. وعموماً 
فإن من تجاوزت فترة الهجوع لديهم خمس سئوات لا 
يتجاوزون 41 من جميع حالات 4311: وتكون النسب أعلى 
في المصنفين تحت مجموعات الخطورة القليلة (الجدول 
رقم؛)؛ على أن مرضى متلازمة داون أكثر استجابة للعلاج 
(حتى /8١٠‏ من الحالات). كما تحسن الإنذار في المرضى 
المصابين ب النمط (113) بفضل المعالجة بالرتينوئيدات 
(218) ليصل إلى ما يزيد على /28١‏ من الحالات في بعض 


الدراسات. 
كالثا- الابيضاض النقوي المزمن كنامدءع10ء:09: عتصمعطء 
(013401)) متسععله1: 


الابيضاض النقوي المزمن هو زيادة السلاسل الدموية في 
النقي والطحال والكبد. ويحوي الدم المحيطي عددا كبيراً 


منها مع أشكال ناضجة ويترافق عادة وصيفي فيلاد لفيا . 

الأسباب: ينجم عن خلل نوعي في تطور الخلايا الدموية 
كافة وتناسلها من الخلايا الجذعية ولا يعرف سبب هذا 
الخلل حتى الأن. تكون الخلايا سوية الوظيفة, وبعد فترة 
غير محددة قد تظهر كميات من الأرومات اللمفاوية أو 
النقوية فى الدم المحيطي تسمى النوب الأرومية 5عؤلىء 13805 
مع قصور نقي مرافق: وتزداد هذه النوب إن ترافق الصبغي 
فيلاد لفيا وتشوهات صبغية أخرى. 

الوقوع والانتشار: يندر حدوث هذا الداء في الطفولة؛ إذ 
لا يجاوز /5١‏ من جميع الابيضاضات في هذا العمر. 

السريريات: السير مزمن ويتميز بضخامة طحال صريحة 
قاسية مع تطور نحو الشحوب ولاسيما في أثناء النوب 
الأرومية: وميل إلى النزف وترفع حروري أحياناً. 

التشخيص: تشخص الآفة بالصورة السريرية ولطاخة 
الدم المحيطي ودراسة النقي إضافة إلى نقص فعالية 
الفسفانازالقلوية صمن الكريات البيض 1|١10‏ دعا/ا0م0عنء1 
(طذا) عىة]3!م05م: ولوجود صبغي فيلاد لفيا في الخلايا 
الابيضاضية شأن تشخيصي كبير. يجب نمييز هذا الداء 
منابيضاض الوحيدةالنمقويةالشبابسي ©0767116ال 
([818[) دتسمسععانة! عنالاعوممتماءلام ومن الارتكاسات 
الابيضاضية. 

المعالجة:لا يمكن شفاء الآفة إلا بزرع النقي. وتبقى 
المعالجات الدوائية محدودة الفعالية ولو أنها تسيطر على 
المرض في أثناء إعطائها كالهدروكسي يورياء إلا أن بعض 
المعالجات النوعية واعدة في الأشكال إيجابية صبفي 
فيلادلفيا. وهي التي لها تأثير كبير في هذا الصبغي وخاصة 
التيروزين كيناز وهو ما بسمى ب ١1100816121‏ 

أماالنوب الأرومية فيمكن فيها استعمال الخطط 
العلاجية ل 1.اث أو4011 بحسب النمط الأرومي الموجود. 
وببلغ وسطي البقيا في هؤلاء المرضى من دون زرع نقي نحو 
ه سئوات. 

رابع متلازمة خلل تنسج (ثدن) النقي؛ وابيضاض 
الوحيدة النقوية الشبابي 20 ©1001:010د ءأأكدام0035اء:13 
(1110لأل عت 11105 ا)متسعطابه1 116 ن0ممسسرماء زمر علتنمع ١ادال:‏ 
مرض دموي متخالف المجموعات. يتظاهر بنقص عناصر 
الدم المحيطي كاملة وخلل تنسج: مع كميات قليلة من 
الأرومات في النقي. ويمكن لهذه الأمراض أن تتحول الى 
ابيضاض حاد. 

التصنيف: يصنف ١14105‏ وفق 48 إلى أريعة أتماط: 


ابيضاض الدم والوزم الثمفي في الأطفال 


ا د اك ال 
ل مم ا ا 1ك 


نسبة السلالات النقوية إلى الحمراء في النقي 


تن العامة 


| شحمةصسيي | متيطة ]0 اعرطة | 


الجدول (0) يبين التشخيص التفريقي بين 1111© ين ,31011ل 


< فقر دم معند 12لاء20 017]ءع72/ع7 (4]) مع أرومات‎ - ١ 
80 

"- ففردم معند مع أرومات حديدية حلقية ماعواء7 
(ككلخظ) ذأكة[طمععل51 عدم طتاللا ل الارعاة . 

"- فقردم معند مع وجود فرط أرومات220100/ع66 (88 :4 ]1) 
ووعع<ء-)5ة[ط طااللا فاسعمة مدكت 

4- فقّر دم معند مع وجود فرط أرومات في طور النحول 
570 1[ 5وع0اة -أققاط طااللا وأسعمة بررمأعدماعر 
8488-75 ): وتكون الأرومات فيها أقل من١7/.‏ 

الأسباب والإمراضية: غير معروفة تماماً ويصاب اليفعان 
وكبار الأطفال ب 11105: في حين تكثر إصابة صغار الأطفال 
ب آ1!/1. 

تصادف في ثلث الأطفال المصابين ب 11105 إصابة سابقة 
مؤهبه مثل فقر دم فانكوني 30612012 180081: أو متلازمة 
كوسنمان 52050516 1»05]2030 أو متلازمة شفاخمان 
دياموند 2020216ل!5 101212000 -مقتتطاءة اخاع5 . 

أما .111341 فيصادف معه الورم الليفي العصبي النمط 
الأول 1ع0لإ) 0115100120515:نا©7 وتكون خطورة الإصابة عندئدت 
أكبر ب ٠٠١‏ ضعف؛ كذلك تكون الاصابة لدى مرضى نونان 
05017]لا5 -800030 أكبر: ولوحظ وجود ترايط بين حدوث 
هذا الداء ووجود تثلث الصبغي > وتثلث الصبغي ١‏ 115012 
8 لإلامكماا ل /7. 

سريرياً: تبدو في 1105 تظاهرات نقص عناصر الدم 
المحيطية (تعب وشحوب وأخماج وميل إلى النزف) من دون 
حدوث إصابة خارج نقويهة صريحة؛ في حين تكون هذه 
الإصابة واضحة في ,111111 بسبب ضخامة الطحال المرافقة 


وتشاهد فيها أيضا ارتشاحات جلدية مع حدوث أخماج وميل 
إلى النزف. 

المعالجة: إجراءات داعمة 5000011116 ويمكن استعمال 
بعض المعالجات الكيميائية؛ لكن أساس الشفاء زرع النقي 
الغيري (خيضي) 3014211097 أصكصةن) /لامعتقتم -026ط عتمعع 2110 
835). 

الإتدار: سيئ من دون زرع نقي. 

اللمفومة الخبيثة ددم طمدط! أممدع ألدد 

تقسم إلى ذوعين أساسيين داء أو لمفومة هود جكن قناط120 
صسناع1100 واللمفومة اللاهود جكينيهة دمااع1100] -دملة 
(11111) هدعمطم مز 1: ويميل بعضهم إلى تسمية هذا النوع 
اللمفومات الأولية تمييزًا لها من اللمفومات الثانوية التي 
تنشأ من النقائل اللمفاوية لأورام أخرى. 

أولاً- اللمفومة اللاهود جكينية .11111: 

ورم أولي خبيث ينشا على حساب النسيج اللمفاوي؛ إذ 
تنكاثر خلايا هذا الجهاز من دون لجم: وإن معظم أشكاله 
في الأطفال ذات خباثة عالية تقريبا. وتتميز من الابيضاض 
اللمفاوي الحاد بأن نسبة الأرومات في النقي لا تيد على 
0/6 

الأسباب والإمراض: السبب غير معروف لكن هناك عوامل 
متهمة بأن تكون المحرض لحدوثها كالأعطاب المناعية 
الخلقيه مثل: رنح توسع الشعريات 15أ61308160135)-8]3712 
ومتلازمة ويسكوت الدريتش عدرمعلصطنزد اع صرل1لخ-0 !171715 
إضافة إلى سوابق المعالجة بكابحات المناعة. وشوهد ترافق 
هذا الداء خاصة والشكل الإفريقي تلمفوما بوركيت مع 
الإصابات بفيروس ابشناين بار /1881؛ ويبدو في هذا النوع 


17 ؟ 


ابيضاض الدم والورم اللمقى في الأطفال 


من اللمفومات (بوركيت) تبادل في مواضع الصبفيات 
(1)8:14 و(1)8:22 و(1)2:8. 

الانتشار: تحدث اللمفومة اللاهود جكينية بنسية /٠,8‏ 
0٠٠‏ طفغل تحت عمر ١6‏ سئة؛ وتكون إصابة الذكور أعلى 
من إصابة الإناث ب 21/7,8ء ذروة الحدوث نحو ٠١‏ سنوات من 
العمر. وهي قليلة في الأطفال دون خمس سنوات وتادرة جدا 
دون السننين من العمر. 

التصنيف: تصنف اللمفومة اللاهود جكينية وفق النمط 
النسجي الخلوي والكيمياءالخلوية والمناعة الخلوية 
والجينيه. وهكذا يقسم التصنيف النسجي وفق تصنيف كيل 
صمأاق كأددداء-اءنكآ إلى: 

- لمفومة الأرومة اللمفية 23م هام دالا[ ع1)دة اطمطم ديزا 
وتؤلف نحو /7٠١‏ من الحالات. 

- لمفومة يوركيت 10128م 1/20 11ل1؟نا8 . 

- اللمفغومة متعددة الأشكال 0120 امم!! عتطمعمصرمعام. 

- لمفومة الأرومات المناعية 0703م 0ل!ز1 5)1ة2001لاتطاسلء 

- لمفومة الخلايا المركزية 10702م152ل!! 110/إ067]50. 

- اللمفومه كبيرة الخلذيا 0203طام2©لا! [اعء غ128 . 

- اللمفومة غير المصنضه 20213م51ل!! 92125511160نا. 

لكن الفائدة الحقيقية من حيث توجيه المعالجة تكون 
للتصنيف المناعي الذي يقسم الورم إلى ورم لمفاوي ب ]1 
83 وورم لمفاوي لا ب 10212م1[/00 8 2017: ويحسب 
وجود المستضد السطحي 1-1 المميز للخلايا الكبيرة: أما 
باقي التصنيفات فهي مشابهة تماما لما في الابيضاض 
اللمفاوي الحاد. 

سريرياً: يكون السير سريعاً بسبب سرعة نمو الخلاياء 
وتكون الأعراض إما عامة لا نوعية كنقص الشهية والحمى 
والوهن والتعب ونقص الوزن والتعرق؛ أو تتعلق الأعراض 
بالموقع الذي نشأت فيه فإلى جانب الضخامة العقدية تكون 
هناك حالات مهددة للحياة مثل الأشكال الضاغطة على 
المنصف المؤدية إلى عسر التنفس والصرير الشهيقي؛ أو 
حالات من الألم البطني الحاد بسبب ضغط الأمعاء أو 
ارتشاحها مؤدية إلى متلازمة انسدادية:؛ أو شح البول أو 
انعدامه في حالات ضغط المجاري البولية المفرغة أو الارتشاح 
الكلوي. ويمكن أن تؤدي أحيانا إلى الشلل النصضي إذا كان 
التوضع حول الجافية والضغط على الجذدور العصبية: أو 
قد تحدث اخنلاجات حين غزو الجملة العصبية المركزية. 
وعموماً يمكن القول: إن الكتل البطنية في اللمفومات تكون 
غالبا من نوع 8 وكذلك حول الجافية: في حين تكون عادة 
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من نوع 1 في الكتل المنصفية: ولو أن هذا التفريق ليس 

التشخيص: يوضع التشخيص بوساطة خزعة من عقدة 
مصابة تفحص نسيجياً ومناعيا. وحين وجود ضخامة 
منصفية وانصباب جنب يوضع التشخيص بفحص سائل 
الجنب فحصاً خلويا ومناعيا؛ وكذلك في الكتل البطنية مع 
حبن يفحص سائل الحبن. وقد يتعرض الطفل المصاب كما 
في الابيضاضات لحدوث متلازمة الانحلال الورمي ولاسيما 
في سياق لمفومة بوركيت. ترتفع فيه قيمة 1.1011 وتكون ذات 
مدلول إنذاري أيضا. ولا بد من التنويه أن توصيف الورم 
وتوضعه يعتمد على الاستقصاءات الشعاعية والتصوير 
بالصدى ولاسيما في التوضعات البطنية. ولا بد من إجراء 
بزل النقي لنفي وجود نقائل نقوية أو ارتشاح نقوي مرافق 
مع تعمم ابيضاضي أو إثباته. 

التشخيص التفريقي: يتبع توضع الورم خاصة:؛ وعموماً 
يدخل في التشخيص التفريمي داء وحيدات النوى الخمجىي 
لمشاركته بضخامة عقدية وضخامة حشوية. وقد يترافق 
أحياناً وفقر الدم أو تثبيط النقي. والتدرن وباقي الأمراض 
التي تضخم العقد عدا لمفومة هودجكن وداء كرون ولاسيما 
في توضع الآفة المعوي. 

المعالجة: تختلف المعالجة حسب تصنيف الورم اللمفاوي 
بحسب تمط ب ولا ب (8 .2027 01 8)), أو لمفومة كبيرة الخلايا 
مع إيجابية المستضد |-ل! (27]1860 11-1). فلكل من هذه 
الأصناف طريقة علاجية خاصة به؛ وفي النمطين ب ولا ب 
(7002-8 4# 8) تتشابه الخطط العلاجية مع الخطط المطبقةه 
في الابيضاصات. ويعالج الورم اللمفاوي إيجابي المسنضد 
0 1-1! معالجة النمط 8. 

وفي الارتشاح السحائي البدئي يمكن باستعمال تشعيع 
الجملة العصبية المحافظة على الإنذار, والمعالجة الشعاعية 
على سرير الورم ليست ضرورية. 

الإندار: الإنذار في هذا الداء جيد ويصل معدل البقيا 
إلى خمس سئوات عموما حتى /8١‏ من الحالات. وفي 
المصابين بالمرحلتين الأولى والثانية من 7/111 -8 يصل معدل 
البقيا إلى خمس سنوات إلى 24٠‏ أو أكشر, ويصل في المرحلة 
الثالثة إلى 27١‏ وفي المرحلة الرابعة إلى ./5١‏ 

كانياك داء هودجكن صلاع100] كناطعره314: 

هو الشكل الثاني للأورام اللمفاوية الخبيثة.العلامة 
الواسمة فيه خلية ريد سنرنيرغ, وهو يصيب العقد 
اللمفاوية: والتوضع البدثي خارج اللمفاوي نادر. 


الأسباب والانتشار: السبب غير معروف ويقدر معدل 
الوقوع في الأطفال دون ١١‏ سنة من العمرب /١0,.0‏ 
٠٠‏ ططفلء: نسية إصابهة الذكور إلى الإناث :1/١,4‏ ولم تذكر 
حالات بعمرأقل من ” سنوات. تزداد نسبة الإصابات مع 
العمر. ولحدوث الداء ذروتان 7١-1١6‏ سئة وه66-4 سنة. 

التصنيف: يصنف الداء نسيجياً حسب 166 في 4 أصناف 
كالنالي: 


سيطرة اللمفاويات («”1.1آ) 0012111204ع5م عالإع0طم 10 1 


المصلب العفيدي (5) وداومرءكء؟ موأنالن0م 


النمط المخنلط (110) 13250ناااءت 111560 


نضوب اللمفاويات ((0آءا) مهتاعءامعل عنالإعمطم مرا 


أما التصنيف المرحلى فيعتمد تصنيف ان آريور -4877 
0 ]:0طكث (الجدول 5). 

السريريات: تسير الأعراض خلسة وببطء نسبة إلى ما 
يجري في ,77111. والعرض الأبرز في هذا الداء هو ضخامة 
عقدة لمفاوية رقبية قاسية لا ترافقها علامات التهابية 
موضعية كالا حمراروالحرارة؛ لكن مرافقتها الأعراض العامة 
وارتفاع الحرارة قد يوقع في خطأ التشخيص على أن الآفة 
خمجية المنشأ وخاصة نمط (إع]5م261-8 الذي يتميز بنوب 
من الحرارة العالية مع فواصل طبيعية. إضافة إلى ذلك قد 
تبدو أعراض انضغاط الأعضاء المجاورة للعقد اللمفية 
كالمنصف فيبدو عندها السعال أو انضفاط الأجوف العلوي: 
وقد تؤدي الضخامات العقدية البطنية إلى علامات انسداد 
حالبي وغيره حسب مكان الضغط. 

ونتيجة للداء والعلاج المطبق تتأثر المناعة الخلوية 


ابيضاض الدم والورم اللمفي في الأمطفال 


ويتعرض المرضى للأخماج: وتزداد نسب الإصابة بالحلأ والحلاً 
المنطقي 205067 2012 اللذين يصاب بهما نحو ثلث المرضى. 

التشخيص: دنم بدراسة العقدة اللمفاوية المصاية دراسة 
نسيجية: ويسم الداء من حيث انتشار المرض فى الجسم 
الى مراحل: ويحسب الطبيعة النسجية إلى آصناف كما هو 
موضح في الجدول السابق. يوضع التصنيف المرحلي استنادا 
إلى موجودات الوسائل التشخيصية مثل الصدى والتصوير 
المقطعي المحوسب والمرنان وفحص نقي العظام. ولا لزوم 
لفتح البطن الاستقصائي الذي كان يجرى سابقا لوضع 
التشخيص. ويجب الابتعاد عن استتصال الطحال في 
الأطفال لما يسببه من زيادة نسبة الأخماج بعد ذلك 
وخطورتها. 

التشخيص التفريقي: يجب تفريق الآفه عن لمفومة 
لاهودجكن )١111(‏ وياقي الخباثات والأخماج كما سبق وذكر 
في .1111. 

العلاج: مزيج من الأدوية الكيميائية مع تطبيق الأشعة 
بعد ذلك على الأماكن المصابة. 

اهم الأدوية المطبقة البردنيزولون ويروكاريازين (يستعاض 
عنه ب 05106م0© في الذكور اليفعان لتجنب إصابتهم بالعقم) 
فنكرسين وأدريامايسين والسايكوفوسفامايد وفق خطط 
(بروتوكولات) خاصة تحدد الجرعات وتوقيتها. 

الإنذار: يمثل داء هودجكن المرتبة الأولى في الإنذار بين 
سرطانات الأطفال؛ إذ تصل نسية البقيا إلى ما بعد خمس 
سنوات الى 40“؛ لكن قد تحدث - يسبب المعالجة الكيميائية 
والشعاعيه - في بعض الناجين بعض العقابيل كضمور النسج 
الضامة. واضطراب نمو الدرق؛ وأقل منها العقم. وأندر من 
ذلك الخباثات الثانوبة 'ا 212118122322 560070323 كسرطانات 
الدرق مثلا. 


الموجودات 


- إصابة منطقة عقدية وحيدة 1؛ أو إصابه عضو واحد خارج لمفاوي 185. 
- إصابة عدة مناطق عقدية في جهة واحدة من الحجاب الحاجز 11: أو إصابة عضو خارج لمفاوي 
مع عقد لمفاوية في جهة واحدة من الحجاب الحاجز 8 11. 
- إصابة عقد على جانبي الحجاب الحاجز !]1 من دون إصابة عضو خارج لمفاوي أو مع إصابته 8 111 
أو إصاية الطحال 5 111 أو كليهما 25 111. 


- داء منتشر إلى أكثر من عضو خارج لمفي مع إصابة عقد أو من دون إصاببتها. 
وتقسم كل مرحلة إلى تمطين 2 ,4 
4- بدون أعراض عامة. 
8 - مع أعراض عامة وهي حرارة > 7 ونقص وزن > 2٠١‏ وتعرق ليلي. 


اضطرابات الفدة الدرقية في الأطفال 


اضطرابات الفدة الدرقية في الأطفال 


تطورالفدة الدرقية الجنيني: 

تبدا النخامى بافراز الحاثة الفرقية 120128 نكناد 0010لاط) 
(1551) 026دم00 في الأسبوع الثاني من الحمل. ويتركب 
الثايروغلوبولين «ذانااهاع0]لا!] في الأسبوع الرابع. ويتمايز 
فصا الغدة الدرقية في الأسبوع السابع. يبدا الوطاء بإنتاج 
الهرمونالمطلق للغدة الدرقية عمذؤ5هعاع7 نأم020]اط] 
(1'1.51) عممدم0ط بين الأسبوعين الثامن والعاشر. ويبدأ في 
الوقت نفسه قبط اليود. وببدأ إفراز هرمونات الدرق في 
الأسبوع الثاني عشر. وينضج محور الوطاء- النخامى في 
النصف الثاني من الحمل: أما محور التثبيط الراجع فيتأخر 
إلى الشهر الثالث بعد الولادة. 

فيزيولوجية الفدة الدرقية: 

المهمة الرئيسية للغدة الدرقية هي تركيب هرمونات السرق: 
التيروكسين 10<18لاط؛ (14) والتري يودوتيرونين (13) 
11000102196 بوجود اليود. يقبط النسيج الدرقي اليود. 
ويؤكسده بالبيروكسيدازالدرقية 707<10356©م ويتشكل 
التيروزين أحادي اليود وثنانيه وثلاثيه ثم 13 و14 اللدان 
يرتبطان ببروتين سكري درقى خاص «ذانااماعم 2 اط)ء 
ويحتفظ به ضمن جريبات الدرق؛ ويتحرران منه من تفعيل 
البيتيداز ع1025]معم والبروتياز 01016256 . 

تبلغالفعاليةالاستقلابية ل 13 4 أمثالالضعالية 
الاستقلابية ل 14.,. ويعد 13 هرمون الغدة الدرقية الفضعال 
وظيفيا. 

تعمل هرمونات الغدة الدرقية على زيادة استهلاك 
الأكسجين وتنشيط إنتاج البروتين. وتؤثر بالتالي في النمو 
والتمايز كما تؤثر في استقلاب الكربوهيدرات والدسم 
والشيتامينات. 

تنظيم إفراز الفدة الدرقية: 

تنظم الحاثة الدرقية 1511 (الني تننج وتفرز من النخامى 
الأمامية) إفراز الدرقية الذي ينشط ال 356اعلك 1306/إم30 
في الدرقيه. وهو ضروري لكل خطوات تركيب هرمون الدرقية. 
وينظم 1511 إفرازهرمون 1111 (يصنع في منطقة الوطاء ). 
حين انخفاض هرمون الدرقية يزداد 1511 و1151 وحين زيادة 
هرمون الدرق الداخلى أو الخارجى يتثبط إفراز 1511 و1111 . 
تنخفض مستويات 13 في الصيام وسوء التفذية والمرض 
الحاد ويتناول بعض الأدوية في حين تبقى مستويات 14 الحر 
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سحر إدلبي 


و1511 طبيعية. 

أولاً- قصورالغدة الدرقية: 

ينجم عن خلل ولادي أو مكتسب في إنتاج هرمون الدرق 
أومستقبلاته. 

وحين تظهر الأعراض بعد فترة من الولادة يكون القصور 
مكتسبا. أو يكون البدء أو التشخيص متأخرين. 

-١‏ قصور الفدة الدرقية الخلقي: 

معظم الحالات غير وراثية تنجم عن خلل تصنع الدرقية. 
ويعضها عائلي بسبب عيوب وراثيه في تركيب الهرمون. 
يرافقها سلعة. غالبا ما يكون العوزالهرموني شديدا فتظهر 
الأعراض في الأسابيع الأولى من الحياة: وقد تتأخر عدة 
أشهر في الحالات الخفيفة. 

الويائيات: نتسبة الحدوث )4٠000/١(‏ في العالم باختبارات 
مسح الوليد: وهي أقل في الأمريكيين السود. نسبة إصابة 
الإناث ضعف إصابة الذكور. 

الأسباب المرضية: 

|- سوء تصنع الدرقية: أهم سبب لقصور الدرق الخلقي 
وهو مسؤول عن 286 من الحالات, أما الخلل الاستقلابي 
في تركيب التيروكسين فمسؤول عن 2٠١‏ من الحالات. 
وينجم 5“ عن مرور الأضداد الحاصرة للمستقبلات من 
الأم قهى 118 . 

لا يكشف النسيج الدرقي بالومضان في 7/١‏ حالات سوء 
التصنع. وفي 7/5 الحالات توجد الدرقية في غير مكانها 
(بين قاعدة اللسان ومقدمة العنق). 

لا يعرف السبب الحقيقي لسوء التصنع في معظم 
الحالات. وهو يحدث بشكل إفرادي ولكن شوهدت منه حالات 
عائلية. 

هناك ثلاثة عوامل جينية ضرورية لنمايز الدرق وتشكلها 
هي: 17115-1.807)151.2816-8 ووجود طفرات في هذه الجينات 
يرافقه سوء تصنع الدرقية أو غيابها أو خللها الوظيفضي. 

الدرقية الهاجرة هى أهم سبب لسوء تصنع الدرق. وتكشف 
بمسح الولدان المنوالي. وتشخص يومضان الدرقية أو 
بالأمواج فوق الصونية. 

ب- خلل تركيب هرمونالفدةالدرقية 
5ذ5ع 0102085 : يكشف ببرنامج مسح المواليد (نسبة 
.م0000 ولادة حية). ينتقل وراثيا بطريقة 


متتحية:؛ وترافقه سلعة درقية. 

ج- خلل نقل اليود: بفضل معالجنه بالتيروكسين. 

د- خلل البيروكسيداز الدرقي: هو الخلل الأكثر شيوعاً 
في تركيب الهرمون الدرقي: كشفت عدة طفرات مورثية 
مسببة للمرض في الأطفال المصابين بقصور الغدة الدرقية 
الخلقي. 

ه- متلازمة 20:<0: اضطراب يجمع الصمم الحسي 
العصبي والسلعة الدرقية وقصور الدرقية الخلقي. 

و- خلل تركيب الثايروغلويولين: مجموعه غير منجانسة 
من الاضطرابات تتميز بسلعة مع ارتفاع 1511 وانخفضاض 
4 وغياب الثايروغلوبولين 10 أو تدني مستوياته. 

ز خلل نزع اليود 0©100102415052: يسبب خسارة شديدة 
لليود الذي يطرح مع البول: مما يؤدي إلى تضخم الغدة 


الدرقيه ونخص هرموناتها. 
ح- خلل نقل هرمون السرق: طفرة جينية موجودة على 
الصبغي ا تترافق والتخلف العقلي. 


ط- اضداد حاصرة لمستقبلات الثيروتروبين: يؤدي مرور 
الأضداد م172 من الأم إلى منع اتحاد 1511 بمستقبلاتها في 
الوليد مسيبا قصور درقية عابراء (نسبة حدوثه ١/000.ه-‏ 
0١‏ 0 من الرضع). يكشف بقياس مستويات م1183 
وأضداد 17200 في الحوامل المصابات بالتهاب درق مناعي. 

ي- استخدام اليود المشع: يحدث نتيجة التعرض لليود 
المشع خلال الحملء لذلك يجب إجراء اختبار الحمل قبل 
تطبيقه؛ ويمنع تطبيقه للمرضعات لإفرازه في الحليب. 

ك- عوز1531: يحدث بسبب التشوهات التطورية في الغدة 
النخامية أو الوطاء أو لنقص إفراز 11:11 . 

ل- نقص 1511 المعزول: اضطراب وراثي جسمي متنحٌ نادر؛ 
سيبه طفرات نقطية . 

م- مقاومة الهرمون الدسرقي: اضطراب وراثي جسمي متنح 
سببه طفرات في مستقبلات هرمون الدرقية. تشاهد فى 
المصابين سلعة درقية ومستويات مرتفعة من هرمونات 
الدرقية 1511 و14 و13. لا حاجة إلى العلاج ما لم يحدث 
تأخرالنمو والنضج العظمي. 

ن- التعرض لليود: ينجم قصور الدرق الخلمقي عن تعرض 
الجنين المفرط لليود يفترة ما حول الولادة: وهو عابر عادة: 
يجب تمييزه من الأشكال الأخرى من قصور الدرق في الوليد. 

س- السلعة المتوطنة بنقص اليود: هي السبب الأكثر 
شيوعاً لقصورالغدة الدرقية الخلقي في جميع أنحاء العالم: 
ولاسيما في الخدج الذين يعتمدون على أمهاتهم بوصفهن 


مصدرا لليود. 

المظاهر السريرية: معظم الأطفال المصابين بقصور 
الدرقية الخلقي لا عرضيون حين الولادة حنى بغياب الدرق 
الكامل بسبب مرور كميات معتدلة من 14 من الأم (/: من 
الهرمون). يساعد انخفاض 14 وارتضاع 1511 على الكشف 
عن قصور الدرقية في الوليد. 

يعتمد الأطباء على اختبارات المسح في تشخيص قصور 
الدرقية في الوليد: ولكن قد تحدث أخطاء مخبرية: لذلك 
يجب الانتباه للأعراض والعلامات الباكرة. 

نسبة إصابة الإناث بقصور الدرقية الخلقى ضعف إصابة 
الذكور؛ ونادراً ما كان يشخص قصور الدرقية الخلقي في 
الوليد قبل تطبيق برامج المسح : لأن الأعراض والعلامات لا 
تكون واضحة. 

ملامح قصور الدرقية في الأسابيع الأولى من العمر: 

- وزن الوليد وطوله طبيعيان. 

- كبر محيط الرأس بسبب وذمة الدماغ المخاطية. 

- تطاول زمن اليرقان الفيزيولوجي بسبب تأخر نضج 
الغلوكورونيد 02106؟ناءلاج (قد يكون العلامة الأولى). 

- ضعف الرضاعة. 

- الميل للنوم. 

- صعوبات تنفسية بسبب ضخامة اللسان مع نوب توقف 
التنفس. وتنفس مصيت: وانسداد الأنف. 

- متلازمة العسرة التنفسية أحياناً. 

- إمساك معند على العلاج. 

- انتفاخ البطن: وفتق سري. 

- انخفاض حرارة الجسم إلى أقل من 8" ويرودة الجلد 
ولاسيما الأطراف. 

- وذمة الأطراف وظهر اليدين والناحية التناسلية 
والأجفان. 

- بطء النبض؛ ونفخات قلبية؛ وضخامة القلب؛ وانصباب 
النامور اللاعرضي. 

- فقردم كبير الكريات مقاوم للعلاج بالحديد. 

تظهر الأعراض تدريجيا: مما يؤخر التشخيص. 

وتشاهد في ٠١‏ من الرضع المصابين بقصور الدرق 
تشوهات خلقية مرافقة كالتشوهات القلبية والعصبية 
والعينية. 

أول علامه يمكن كشفها في الوليد هي اليوافيخ الواسعة 
المفتوحة (يكون اليافوخ الخلفي مفتوحا أكثر من ٠,08‏ سم 
في */ من الولدان الأصحاء). 
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إذا لم يشخص المرض حين الولادة؛ ولم يعالج: تترقى 
المظاهر السريرية. ويتضح تاخر النمو والتأخرالعقلي 
والسحنة الخاصة كما في الشكل .)١(‏ 
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الشكل )١(‏ 
العينان متباعدتان مع انخفاض جذر الأتف وانتفاخ 
الجفنين:؛ اللسان ضخم خارج الفم: تآخر بزوغ الأسنان: العنق 
قصير وثخين: تراكم الشحم فوق السرقوتين وبين العنق 
والكتفين. الأطراف قصيرة. واليدان عريضتان: والأصابع 
قصيرة: الجلد جاف شاحب خشن: اصفرار الجلد بسبب فرط 
الكارونين: ولكن تيقى الصلبة بيضاء؛ الفروة سميكة:؛ الشعر 
قليل خشن أجعد. ارتكاز الأشعار منخفض مع جبهة مجعدة 
ولاسيما حين البكاء؛ تأخر التطور, وكسل ولامبالاة: وتأاخر 
التعلم والكلام والجلوس والوقوف؛ الصوت خشن:ء تاخر 
النضج الجنسي آحيانا: نقص مقوية العضلات: وتادرا ما 
تحدث ضخامة عضل كاذية معممة (متلازمة -6]ناء-رعاعو»] 
80 21ا5616) : ولاسيما في عضلات الريلة تعطي مظهر 
الشخص الرياضي: وهذه المتلازمة أكثر حدوثاً في الذكور 
المصابين إصابة شديدة وغير المعالجين. وتتراجع التظاهرات 

المرضية بعد العلاج؛ ويصبح المصاب طبيعياً. 

الموجودات المخبرية: 

- تعتمد برامج مسح الوليد في أمزيكا على معايرة 14: 
وحين يكون ناقصا يعاير 1511 في حين يعتمد الأورييون 
واليابانيون على معايرة 1511. 

- تسمح برامج المسح بالكشف المبكر عن حالات قصور 
الدرق الأولي في الوليد وكشف الحالات تحت السريرية 
(ارتفاع 7511 و14 طبيعي): ولكن يجب الانتباه إلى المقادير 
الطبيعية يحسب العمر: وقد تحدث بعض الأخطاء ؛: لذلك 
يجب التفكير بقصور الدرقية حين وجود أعراض موجهة. 

- ينحفض 14 و14 الحر أما 73 فقد يكون طبيعياً: وله 


قيمة له بالتشخيص. ترتفع 1511 في القصور الآولي لأكثر 
من .0/1ا ٠٠١‏ ويرتفع البرولاكتين. وينخفض الثايروغلوبولين 
في حالات غياب الدرق أو خلل تركيبه وإفرازه في حين يرتضع 
في الدرقية الهاجرة وخلل تركيب الهرمون الدرقي. 

- يتأخرالتشخيص 4-ه أشهر في التوائم المتمائلة يسبب 
انتقال الدم من الجنين السليم إلى المريضء فلا نظهر الننائج 
الحقيقية حين الولادة. 

- يتأخر العمر العظمى منذ الولادة فى 70 من الحالات 
(غياب نواة الفخذ السفلية): مما يعكس نمص الهرمون في 
أثناء الحياة الرحمية ويزداد الفرق بين العم رالزمني والعمر 
العظمى مع تقدم العمر في الحالات غير المعالجة. كما يحدث 
سوء تصنع في الفقرة الظهرية الثانية والفقرتين القطنيدين 
الأولى والثانية. 

- ويصورة الجمجمة تبدو اليوافيخ واسعة والدروز 
متباعدة. وقد يرى تضخم السرج التركي. 

- تكشف ضحامة قلب وانصباب تأمور أحيانا. 

- يفيد ومضان الدرق باليود الصودي ١717‏ لكشف العامل 
المسبب للمرض: ولكن يجب عدم التأخر بيدء المعالجة من 
أجل إجراء الاستقصاءات, كما يفيد تصوير الدرق بالأمواج 
فوق الصوتية؛ ولكنه قد لاا يكشف الدرقية الهاجرة. 

- يبدي تخطيط القلب نقص قولتاج موجني " وآ مع 
نقص مركب 015 بسبب نقص فعالية البطين الأيسر 
واتصباب النامور. 

- كما يبدو نقص فولتاج في تخطيط الدماغ. 

- ويرتفع كوليستيرول المصل في الأطفال فوق السنتين. 

المعالجة: الدواء المستعمل هو ع10)إن1لإ!]ن0/اع1. والجرعة 
البدثية للوليفذ ١٠-18١ملغ/كغ/1"‏ ساعة أو ه, 65٠-70‏ ملغ/ 
1 ساعة بالفم: تعطى الجرعة العالية للحالات الشديدة 
(54 أقل من *ملغ/دل)؛ تعود 13:14 إلى الطبيعي بعد 
العلاج. يجب عدم مزج الدواء مع حليب فول الصويا أو 
الحديد ؛ لأنها تنقص امتصاصه. تعاير 14 أو 714 مع 7511 
شهرياً خلال الأشهر الستة الأولى؛ ثم كل ؟-” أشهر بعمر (” 
أشهر- سنتين). وجرعة التيروكسين للأطفال ؛ مكغ/كغ/14١1‏ 
ساعة: وللبالغين ١‏ مكغ/كغ/ ١4‏ ساعة. 

من الضروري تأكيد التشخيص لنفي قصور الدرق العابر. 

يؤدي إيقاف المعالجة بعمر ” سنوات لمدة *-1 اسابيع إلى 
ارتفاع 1511 في المصابين بمصور درق دائم. 

التأثيرات الجائبية: تسبب الجرعة الزائدة تحسساً 
وأعراض ورم قحفي كاذب في الأطفال الكبار حين بدء العلاج: 


ويعطي معدل النمو مؤشرا جيدا لكفاية العلاج في الأطفال 
الكبار. 

يجب تنبيه الأهل على تغيرات السلوك والفعالية يعد 
العلاج والانتباه لأي خلل عصبىي أو تطوري خاصة. 

الإنذار: تحسن الإنذار كثيرا ببرامج مسح الوليد. يؤدي 
التشخيص المبكر والمعالجة منن الأسابيعالأولى إلى نمو 
طبيعي وتطور ذكاء طبيعي. 

تبين برامج المسح أن المصابين بقصور الدرق الشديد 
مصابون بنقص الذكاء ٠١-5(‏ نقاط) ويعقابيل عصبية 
ومشاكل في الكلام؛ وباصضطراب سمعي حسي عصبى في 1/٠١‏ 
منهم. 

وإذا لم يعالج المرضى يصابون بتأخر عقلي وتأخر النمو, 
فهرمون الدرق ضروري لتطور الدماغ الطبيعي في الأشهر 
الأولى من العمرء لذلك يجب وضع التشخيص مباشرة بعد 
الولادة ويدء العلاج فورا لتجنب الأذية الدماغية الدائمة: 
ويؤدي تأخير التشخيص والفشل في تصحيح النقص 
بسرعة والمعالجة غير الكافية خلال السئوات الثلاث الاولى 
من العمر إلى حدوث درجات مختلفة من التأذي الدماغي. 

إذا حدث قصور الدرقية بعد عمر سنتين فإن التطور 
العصبي أفضل حتى لوتأخر التشخيص والعلاج: مما يشير 
إلى أهمية الهرمون الدرقي لنمو الدماغ السريع. 

؟- قصور الدرقية المكتسب: 

نسبة الحدوث ", ٠‏ بين أطفال المدارس. 

الأصسباب: 

أ- الأسباب المناعية: التهاب الدرقية هاشيموتو وهو أهم 
سبب لقصور الدرقية المكتسب. والداء الغدي المناعي الذاتي 
المتعدد نمط ”". 

ب- الأسباب الدوائية: باستعمال بروييل تيوراسيل؛ أو 
مينيمازولء أو اليود, أو الليتيوم, أو إميدارون, أو اليود المشع. 

ج- استئصال الدرقية. 

د الأمراض الجهازية: داء السستين: داء الخلايا الناسجة 
بخلايا لانغرهانس, الأورام الوعائية الكبيرة في الكبد 
هيمانجيوما. 

ه- المقاومة لهرمون الدرقية (أعراض سريرية لقصور 
الدرقية فقط). 

المظاهر السريرية: تباطؤ النمو؛ سلعة غير مؤلمة قاسية 
متجانسة مع سطح مجعد؛ وذمة الجلد المخاطية: إمساك, 
عدم تحمل البرد» تظهر الأعراض خلسة كنقص الطاقة والميل 
للنوم؛ ولا يتأثر الأداء المدرسي حتى في الحالات الشديدة: 
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يتأخر العمر العظمي والبلوغ. وقد يحدث ثر حليب لارتفاع 
1111:؛ ويلوغ باكر كاذب لفرط تصنع الخلايا المفرزة ل 1511 
وتشخص خطأ على انها ورم نخامي. ونادرا ما يحدث الهرع 
والضعف العصبي واضطراب الطمث وبطء القلب وزيادة 
الوزن. 

الفحوص المخبرية: نقص الصوديوم وفقردم كبير الكريات 
وفرط الكوليستيرول وارتفاع 0116 وفرط البرولاكتين. 

المضاعفات في قصور الدرق الشديد أهمها: قصور القلب, 
والقصور التنفسيء وانتفاخ البطن. وحساسية للأدوية 
والمخدرات والمسكنات والمنومات؛ وانخفاض الحرارة؛ وأعراض 
عصبية؛ وقصور الكظرء واعنلال النخثر. 

تتراجع الاضطرابات بالعلاج: ولكن حين تأخر العلاج لا 
يتسارع النمو تسارعاً طبيعيا: إذ يتسارع النضج العظمي 
بسرعه أكبر من النمو الطولي؛ فينتج نقص في الطول يصل 
حنى /اسم من الطول المتوقع. 

التشخيص والمعالجة كما في قصور الدرقية الخلقي: تشير 
معايرة أضداد الثايروغلويولين والبيروكسيداز إلى السبب 
المناعي. ويبدي التصوير بالأمواج فوق الصوتية ضخامة 

قد يحدث في السنة الأولى من العلاج عدم انتباه عاير 
في المدرسة: وأرق؛ واضطراب السلوك؛ تتحسن هذه الأعراض 
إذا بدأت المعالجة بالجرعة الدنياء وزيدت تدريجياً. 

ثانياً- التهابات الدرقية: 

١-النهاب‏ الدرقية اللمفاوي (داء هاشيموتوء التهاب الدرق 
المناعي): 

وهو أهم سبب لأمراض الدرقية في الأطفال واليافعين 
ولضخامتهاء أضداد الدرقيه إيجابية في 7/ من أطفال 
المدارس وفي 5-5/ من اليافعين. 

الإمراض: أحد أمراض المناعة الذاتية» يحدث فيه فرط 
تصنع وارتشاح الخلايا اللمفاوية والمصورية بين الأجرية 
وضمور الأجرية. تختلف اللمفاويات المرتشحة في نسيج 
الدرقية عن تلك الموجودة فى الدم: إذ إن 250 منها من نوع 1 
و0/ من نوع 8 

تسرافق بعض ‏ الزمرالنسجية (مثل:.5-10014]!]آ 
5 ]!!]) وارتضاع نسبة حدوث التهاب الدرقية وسلعة: في 
حين تنرافق زمر أخرى مثل 1118-1013 والتهاب درقية 
ضموري (بدون سلعة). 

توجد أضداد البروكسيداز الدرقية 120865 وأضداد 
الثايروغلوبولين 410 في 4١٠‏ من الحالات. 
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المظاهر السريرية: يحدث في السنوات الثلاث الأولى من 
العمر ويصبح واضحا بعد عمر ١‏ سنوات؛ وذروة الحدوث في 
سن البلوغ: وهو أكثر شيوعا في الإناث. 

أهم الأعراض: السلعة وتوقف النموء تظهر السلعة خلسة: 
وحجمها مختلف. وتكون شاملة قاسية غير مؤلمة: فصية أو 
عفقيديه. معظم المرضى غير عرضيين وقد يشعر بعضهم 
بضغط في العنق: أو تحدث أعراض قصور الدرقيه. 

تبدي الفحوص المخبرية قصورالدرق حنى في 
اللاعرضيين. تحدث في بعض الأطفال مظاهر فرط نشاط 
الدرق مع سلبية الفحوص المخبرية. 

يخنلف السير. فيمكن أن تصغر السلعة حتى تتلاشى 
تقريباً. أو تستمرعدة سئوات. وتعود وظائف الدرق إلى 
الطبيعى بعد أشهر أو سنوات. 

والتهاب الدرقية هو سبب معظم حالات قصور الدرقية 
الضموري. 

يحدث التهاب الدرقيه المناعي فى مجموعات عائلية. 
وترتفع نسبة الحدوث إلى 250 في إخوة المصابين وآبنائهم. 
والوراثة جسمية صاغرة. وهو يرافق أمراضاً مناعية أخرى. 
فيحدث بنسبة 2٠١‏ في المصابين بالداء الغدي المناعي الذاتي 
المتعدد نمط .١‏ ويحدث في 7١‏ من المصابين بالداء المناعي 
الغدي المتعدد نمط ؟. 

تزداد نسبة حدوث التهاب الدرق المناعي في المصايين 
بالحصية الألمانية الولادية والمتلازمات الصبغية. 

الموجودات المخبرية: وظائف الدرق طبيعية عادة: وقد 
ترتفع1511. وترتفضع أضدادالدرق 120 وأضداد 
الثايروغلوبولين 5160. وقد يتأخر ارتفاع الأضداد. 

يبدي ومضان الدرق توزعاً قطعيا وغير منتظم في /5١٠‏ 
من الحالات, ولا ضرورة لإجرائه عادة. ويبدي التصوير 
بالأمواج فوق الصوتية نقصا بالصدى. 

التشخيص بالخزعة,؛ ونادرا ما يلجأ إليها. 

المعالجة: يعطى هرمون الدرق إذا حدث قصور درق بجرعة 
-١6١مكغ/يوم‏ أو إذا كانت السلعة كبيرة؛ وكانت هرمونات 
الدرق طبيعية. 

يتفير مستوى الأضداد فى المعالجين وغير المعالجين. 
وتبقى لسنوات. يحتاج المريض إلى إعادة تقييم دوريا: لأن 
المرض محدد لذاته. هناك جدل حول علاج المرضى المصابين 
بقصور الدرق تحت السريري (14 طبيعية مع ارتفاع 71511): 
وتفضل معالجة الأطفال حتى اكتمال النمو والبلوغ. 

ويستدعي استمرار وجود عقيدات رغم المعالجة إجراء 
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فحص نسجي (اللمفوما والكارسينوما). 

-١‏ التهاب الدرقية الحاد: 

يسرافق هو والنهاب الطرق التنفسية الحاد؛ يصاب الفص 
السفلي بالخراجات بالجراثيم غير الهوائية أو الهوائية. 
ويرجح تكرر الإصابه أو حدوثها بعدة جراثيم وجود كيسة 
درقية لسانية أو نواسير على الجيوب. 

الموجودات السريرية: إيلام وتورم وحمامى وصعوبة بلع 
وتحدد حركة الرأاس. 

يبدي الومضان الدرقي نقص اليود بالمنطقة المصابة. 
ويبين التصوير بالأمواج فوق الصوتية كتلة معقدة. وظائف 
الدرق طبيعية. 

العلاج جراحي لتفريغ القيح مع استخدام الصادات 
الجهازية. 

تجرى بعد الشفاء صورة مريء كما يجرى تصوير مقطعي 
محوسب مع مادة مشعة لتحري النواسير التي تعالج 
جراحياً. 


"- التهاب الدرقية الحبيبي تحت الحاد: 

نادرفي الأطفال؛ يعتقد أن سببه شيروسي. يشفى عفويا: 
يترافق والإننانات التنفسية؛ يحدث فيه إيلام في الدرقية 
وحمى خفيفة وألم موضع شديد. قد ترتفع 13214 وأعراض 
فرط نشاط درقيه خفيفة: وتزداد سرعة التثفل. السير 
مختلف. ويمر من فرط نشاط إلى قصور. يحدث الهجوع 

كالثا- السلهة: 

ضخامة الغدة الدرقية. يكون المريض المصاب بالسلعة 
سوي الدرقية أو لديه قصور الدرقية أو فرط نشاطها. قد 
تكون ولادية أو مكنسبة:؛ ويائية أو فرادية. سبيها عادة فرط 
إفراز 1511 أو بسبب ارتشاح التهابي أو ورمي: أما في داء غريف 
وفرط النشاط فسببها ارتفضاع 2013108 نا5 805 15 1 
0م760 111م50150ل(©) -2011500165 . 

١-السلعة‏ الولادية: هى عادة فرادية تنجم عن نقص 14 
الجنيني لاستخدام الأم الأدوية المضادة للدرق أو اليود التي 
تعاكس إفراز الهرمون الدرقى: مما يسبب السلعة وقصور 
الدرق في الجنين. لذلك يجب تجنب هذه الأدوية في أثناء 
الحمل. قد يحدث تأخر العمر العظمي مع نقص 14 وارتضاع 
511 حنى في غياب أعراض قصور الدرقية السريرية. يجب 
عيارهرمونات الدرق في ولدان الأمهات المصابات بداء غريف 
والمعالجات بمضادات الدرق وتطبيق العلاج حين وجود قصور 
درق لمنع حدوث سلعة وأذية دماغية. هذه الحالة عابرة؛ لذا 


يوقف العلاج بعد أسبوع حتى أسبوعين. 

قد تسبب ضخامة الدرق عسر التنفس في أثناء الرضاعة, 
وتؤدي إلى الوفاة: لذلك يوضع الرأس بوضعية فرط 
الانبساط. وإذا كان الانسداد شديدا يستأصل جزء من الدرق: 
أو تخرّع الرغامى. 

توجد السلعة دائماً في فرط نشاط الدرق في الوليد, 
وتكون الأم مصابة بداء غريف. سببها مرور الأضداد الوالدية. 


يدعو وجود السلعة مع غياب العوامل المسببةه إلى التفكير 


بخلل تشكيل الهرمون المسبب لقصور الدرق بنسية -.٠٠0/١‏ 
0١‏ ولادة بالمسح. حين وجود سلعة قصور درق يجب 
تطبيق العلاج فوراًء وتستكمل الدراسة فيما بعد؛ لأن هذه 


الأمراض وراثية تنتقل بصفة جسمية متنحية. 

يمكن كشف السلعة في أثناء الحمل بالأمواج فوق 
الصوتية. 

إذا كانت السلعة قاسية كبيرة وغير متناظرة يشك بالورم 
العجائبي 16:2)0722. 

"- السلعة الويائية: 

الإمراض: 


عوزاليود: من الثايت حدوث سلعة درقية أو قدامة بنقص 
اليود في الغذاء. يزيد نقص اليود المتوسط الشدة نشاط 
الدرق لتركيب الهرمون: مما يسبب فرط تصنع (سلعة)؛ أما 
العوزالشديد فيسبب قصور الدرق؛ وتقدر نسبة الذين يعانون 
من عوزاليود في البلدان النامية بمليون شخص. 

تندر السلعات في السواحل لغنى ماء البحر والأسماك 
والمحار باليود؛ وقد اختفت السلعات في بعض مناطق أمريكا 
بعد إضافة اليود إلى الملح (١٠٠مكف/غ)‏ كما أصبح يضاف 
إلى الأطعمة والخبز. الجرعة اليومية للرضع ١٠مكغ/4؟‏ 
ساعة؛ تزداد لأطفال الإرضاع الوالدي؛ وهي أريعة أضعاف 
جرعة الأطفال الذين يغدون يحليب البقر. 

المظاهر السريرية: إذا كان النقص خفيفاً تحدث السلعة 
في فترة تسارع النمو كالمراهقة والحمل؛ أما في النقص 
المتوسط فتحدث السلعة في أطفال المدارس؛ وتختضي مع 
النضج؛ ثم تعود للظهور في أثناء الحمل والإرضاع؛ وهى 
أكثر شيوعا في الإناث. 

وفي المناطق الفقيرة جدا باليود يصاب نصف السكان 
بالسلعة. وتشيع فيهم الفخدامة الدرقية. 

ينخفض 14, أما 1511 فطبيعي أو مرتفع قليلاً وترتفع 
3 في بعض المرضى. 

القدامة الويائية 151510اء©: أهم مضاعفة لنقص اليود, 


اضطرابات الفدة الدرقية شي الأطفال 


تظهر في مناطق السلعة الوبائيه مسببة متلازمتين 
مختلفتين:؛ ولكنهما متداخلتان. 

أ- الشكل الصمصبي: يبدو بتأخر عقلي؛ وصمم وبكم. 
واضطراب الوقوف والمشى: وعلامات هرمية. وسلعة مع 
وظائف درق طبيعية: الطول والبلوغ طبيعيان. 

ب- شكل الوذمة المخاطية: يبدو بتآخر عقلي: وصمم,؛ 
وأعراض عصبية؛: وتأخر نمو وبلوغ من دون سلعة. 14 
منخفض. و1511 مرتفع: تأخر العمر العظمي. وضمور 
الدرقية. 

الإأمراض: تنجم المتلازمة العصبية عن عوزا ليود في أثناء 
الحمل: مما يسبب قصور الدرق في الجنين والوليد: وإعطاء 
اليود بعد الولادة لا يكفي لإصلاح وظيفة الدرق: فى حين 
تنجم متلازمة الوذمة المخاطية عن ضمور الغدة الدرقية. 

وبينت الدراسات الويائية شأن السيلينيوم في قصور 
الدرقية. 

المعالجة: في البلدان النامية تعطى حقنة عضلية من 
اليود [01 لعء؟ /إامم0م ل1011226 للوقاية لمدة خمس سئوات 
مع استعمال الملح اليودي لتقليل تسبة الإصابة. يعالج 
المصابون بالوذمة المخاطية بهرمون الدرق إضافة إلى اليود. 

"- السلعة المكتسية: 

معظمها حالات فرادية؛ أهم أسبايها التهاب الدرقية 
المناعي وتناول اليود والأدوية المسلعة وخلل تركيب الهرمون 
الدرقي. 

أ- السلمة اليودية: تنجم عن المعالجة بأدوية السعال 
الحاوية على اليود فترة طويلة:» تكون قاسية منتشرة. وتزداد 
بوجود الليتيوم. 

ب- السلعة البسيطة: مجهولة السبب سوية الدرق؛ أكثر 
شيوعا في الإناث ولاسيما في سن البلوغ؛ صغيرة أو كبيرة 
قاسية. هرمونات الدرق طبيعية: أضداد الدرق سلبية: قد 
يفيد العلاج بهرمون الدرق لمنع ترقيها. 

ج- السلمة متمددة المقد: نادرة: قاسية؛ وقد قلت 
باستخدامالملح اليودي؛ سيبها استخدام الأدوية المسلعة فترة 
طويلة. 

د- السلهة الفاطسة: قد تصاب الدرق الهاجرة تحت 
الرغامى بسلعة: فإذا كانت السلعة متوسطة الحجم يكفضي 
العلاج بهرمون الدرق. أما إذا كانت كبيرة ضاغطة فتحتاج 
إلى علاج جراحي. 

رابعا- فرط تشاط الدرقية: 

ينجم عن زيادة إفراز هرمون الدرقية: وأهم سبب له داء 
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اضطرابات الفدة الدرقية في الأطفال 


غريف. 

١-داء‏ غريف: 

هو مرض مناعي ذائي يفرز فيه هرمون -ل101/ا] 
(151) «ااناطناع0708نان111 2108 [نان1أ)5المسيب لسلعة سمية 
منتشرة. يرى المرض مند الولادة أوفي مرحله الطفولة: يبدو 
بسلعة مع فرط تصنع الغدة الدرقية ونقص 1511. تسببه 
طفرات مختلفة. 

الويائيات: نسبة حدوثه ؟ )00٠00:1١( ١0,١.‏ ولادة. ذروة 
الحدوث بعمر 16-١١‏ سنة: وشوهدت منه حوادث بعمر ه" 
أسابيع حتى السنتين. نسبة إصابة الإناث إلى الذكور ١:ه‏ 
مع قصة عائلية إيجابية لأمراض الدرق المناعية. 

الإمراض: تحدث ضخامة التيموس والطحال والعقد 
اللمفيه. ويرتشح النسيج الدرقي وخلف الحجاج بالخلايا 
اللمفاوية والبلازمية؛ والتهاب العقد اللمفاوية المحيطية 
علامة أساسية في داء غريف. 

يحدث الجحوظ لاتحاد الأضداد الدرقية بمستقبلات 
خاصة في عضلات العين حيث عزلت في النسيج الشحمي 
خلف الحجاج منتجة ال 6305/ا60532010081/[ع وإحداث الأثار 
السامة للخلايا العضلية. 

يحدث داء غريف في البيض ذوي الزمرالنسجيه -88 
3 كما يحدث في حاملي الزمرة 23 مرافقا اضطرابات 
أخرى من أمراض المناعة الذاتية. 

المظاهر السريرية: السير السريري مختلف بدرجة كبيرة: 
تتطور الأعراض تدريجيا في ١7-١‏ شهرا أو أكثر؛ قد تكون 
الاضطرايات العاطفية وفرط النشاط الحركي العلامات 
الأولى في الأطفال. 

يتجلى فرط نشاط الدرقية بالأعراض التالية: فرط 
النشاطء والتهيج وتغير المزاج؛ والأرق؛ والقلق, ونقص الانتباه 
في المدرسة؛ وعدم تحمل الحرارة وزيادة التعرق: والخفقان, 
والتعب والضعف. وضيى النتنفس؛ وتنقص الوزن مع زيادة 
الشهية؛ والحكف؛ والإسهال والسهاف والبوال, واضطراب 
الطمث أو انقطاعه وفقدان الرغية الجنسية. 

أما علامات فرط نشاط الدرقية فهي: تسرع القلب 
الجيبي: والرجفان الأذيني (نادرفي الأطفال).؛ وتسرع القلب 
فوق البطيني: والنفخات: وضخامة القلب والقصور التاجي 
الناجم عن اختلال وظيفي في العضلات الحليمية؛ وزيادة 
نتاج القلب وارتفاع ضغط الدم الانقباضي. ورجفان الأصابع 
حين مد الذراعين: واشتداد المنعكسات, الجلد رطب ودافئْ 
وناعم متوهج. وحمامى راحية؛ وصلع؛ وترقى العظام؛ وفرط 
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كلس الدم؛ وضعف العضلات (غير شائع). واضطراب المشي. 
وداء الرقصء والشلل الدوري بنقص البوتاسيوم: واضطراب 

أما المظاهر الخاصة بداء غريف فهي: السلعة الشاملة. 
والجحوظ. والشعور بعدم الراحه في العين؛ والضغط أو الألم 
خلف الحجاج: وتراجع الأجفانء والآلم والحمامى في الجفن 
العلوي؛ ووذمة الحجاجء. وضعف عضلات العين الخارجية: 
والتهاب القرنية. واعتلال الأعصاب البصرية وانخفاض حدة 
البصر والاعتلال الجلدي (نادر الحدوث في الأطفال) 
وضخامة العقد اللمفاوية. 

قد يرافق داء غريف أحد أمراض المناعة الذاتية كالداء 
السكري نمط ١‏ وداء أديسون وفقر الدم الوبيل. والداء البطنى 
(الزلاقي). 

؟- العاصفة الدرقية: 

أحد أشكال فرط نشاط الدرق ذو يدء حاد. يحدث فيه 
تسرع القلب الشديد, وقصور القلب. ويتطور سريعاً للهذيان 
والسبات ثم الموت. ينجم عن الرض أو الإنتان أو الجراحة. 

التدبير: مضادات الدرق: برويرانول وهيدروكورتيزون 
وسوائل وريديه وخافضات حرارة ودجتلة. 

؟- فرط نشاط السرق المقنع: 

أحد أشكال فرط نشاط الدرق يتميز بالكسل واللامبالاة. 
يرى فيه تقدم العمر العظمي في الأطفال الصغار ونقص 
الكثافة العظمية. تعود الأعراض إلى الطبيعي بعد العلاج. 

الموجودات المخبرية لفرط نشاط الدرقية: ارتفاع .14 
173,143 وأشدها ارتفاعا 13آ. وانخفاض 1511 إلى دون 
الحد الطبيعي. وارتفاع أضداد الدرق 8150 والبيروكسيدانز, 
وارتفاع 116540 فى المرضى الجدد؛ ويشير غيابه إلى هجوع 
المرض. 

المعالجة: 

- دوائية (مضادات الدرق). 

- اليود المشع. 

- استتصال الدرق الناقص. 

واكثر الأدوية المستخدمة دواءان» هماء 1زءةئناه 1ط الإم0:م 
(ع83201م12) 26112201 .(/8110).: كل منهما ينقص نحول 
اليود غير العضوي إلى يود عضوي.ء وال 726]1203201 أقوى 
بعشر مرات من 1]1100:211لام10م»: ويعطى مرة واحدة يوميا 
في حين يعطى [01081[/1011101013011 ثلاث مرات كل يوم: ولا يعبر 
المشيمة؛ لذا يفضل إعطاؤه في أثناء الحمل والإرضاع كما 
يفضل في الوليد. 


الجرعة البدئية من ع2]01503201 90؟, ٠-١ملغ/كغ/4؟‏ 
ساعه يجرعة وحيدة أو جرعنين. أما جرعه (أعهءناهنطالاممئم 
فهي ٠١-5‏ مكغ/كغ/يوم مقسمة على ثلاث جرعات. يضاف 
إلى العلاج الحاصرات الادرنرجية مثل 01071300101 بجرعة 
ه٠-‏ املغ/كغ/4؟ ساعة مقسمة على ثلاث جرعات. 

التاثيرات الجانبية للدوائين: نقص المعتدلات: والشري 
وفرط التحسس: والتهاب الكبد وقصوره. والتهاب المفاصل 
الشبيه بالذئبيء والتهاب الكبب والكلية؛ والتهاب الأوعية. 

يطبق العلاج الشعاعي والجراحي حين فشل العلاج 
الدوائي أو حدوث تأثيرات جانبية شديدة. يطبق العلاج 
الشعاعي للأطفال فوق ١٠سئوات.‏ 

تتحسن الإصابة العينية تدريجياً على نحو مستقل عن 
فرط نشاط الدرق:؛ قد يحتاج الجحوظ الشديد إلى علاج 
بالستيروئيدات: ولتشعيع الحجاج قيمة محدودة. 

4- فرط نشاط الدرق الولادي: 

يحدث داء غريف في الوليد بسيب عبور 11546 من 
الأمهات المصابات بداء غريف الفعال أو الهاجع أو بالتهاب 
الدرق المناعي. 

نسبة الحدوث ”/ من أطفال الأمهات المصابات بداء غريف: 
والإصابة متساوية بين الجنسين: يحدث هجوع عفوي في 
5-؟١‏ أسبوعاء. وقد يمتد لفترة أطول. 

المظاهرالسريرية: أكثر حدوثا في الخدج:؛ تبدو فيه ملامح 
نقص النمو داخل الرحم. والسلعة:؛ وفرط الحركة والاستثارة: 
وصفر الرأس: وتوسع اليوافيخ وانتباجها. وجحوظ العيون 
وسعنهاء وتسرع القلبء والزلة الننفسية:؛ وارتفاع الحرارة: 
ونقص الوزن رغم الرضاعة الجيدة. وضخامة الكبد 
والطحالء واليرقان: وارتفاع الضغط الشرياني؛ وارتفاع 14 
ونقص 1511 وتقدم العمر العظمي؛ وينتهي المرض بالموت إن 
لم يعالج. ' 

الإنذار: التطور العقلي طبيعي في المعالجين باكراء وقد 
يتطور قصور الدرقية بسبب تثبيط منطقة الوطاء. 

خامسا- كارسينوما الدرقية: 

الويائيات: نادرة في الأطفال: نسبة الحدوث تحت ١١‏ سنة 


اضطرابات الفدة السرقية في الأطفال 


7/٠و‏ السيربطيء حنى حين حدوث اتتقال رئوي. 

الإمراض: العوامل الوراثية والنعرض للإشعاع يسبب 
تفعيل طفرات نقطية على المورثه المثبطة للأورام: وهناك ه- 
٠‏ من الحالات عائلية تورث بصفة جسمية متنحية. 

أدت المعالجة طويلة الأمد بالتشعيع في الأطفال المصابين 
بالأورام إلى ارتفاع نسبة حدوث سرطان الدرق بعد 0-7 سنوات 
من التشعيع في حين لا يزيد استخدام اليود المشع ١١‏ 
للتشخيص والعلاج من خطر حدوث سرطان الدرق. 

تسجياً: أورام حليمية في .//١‏ وجريبية في 17/: ولبية 
فى 7/: ومختلطة نادرة. كما سجلت حالات الأورام اللمفية 
22 والعجائبية 612]0128]. 

الورم بطيء النمو باستثناء المختلط غير المنمايزء وهو 
نادر في الأطفال؛ وسيره سريع. 

المظاهر السريرية: إصابة الإناث ضعف إصابة الذكور. 
العمرالوسطي للإصابة 4 سنوات. ولكن المرض قد يبدأ في 
السنةالأولى من العمر. 

المظاهر الأولى للمرض: عقدة غير مؤلمة في العنق كبيرة 
وقاسية ملتصقة بالنسج. أهم مضاعفة لسرطان الدرقية 
شلل الحبل الصوتى وضخامة العقد البلغمية في العنق.: 
وقد ينتقل الورم إلى المبيض والعظام الطويلة والجمجمة؛ 
أهم الانتقالات إلى الرئة والعنق: وقد لا تظهرأعراض 
لإصابتهما. 

تبدي الأمواج فوق الصوتية عقدة قاسية أو كيسية. 
ويالومضان ب 266اء0 نم-1" أو ب 21 تكشف العقدة 
(باردة أو حارة)» معظم العقد الباردة سليمة؛: ولكن تبقى 
الخزعة هي المشخصة مع أنها قد تكون سلبية خاطئة في ه- 
٠‏ من الحالات وإيجابية خاطئة في :/7-١‏ وظائف الدرق 
تكون طبيعيه؛ ولكن قد يترافق الورم وداء هاشيمودو. 

المعالجة: استنصال الدرق الناقص ومعالجة مثبطة 
بالهرمون الدرقيء ويعد الثايروغلوبولين مؤشرا ممتازا 
للنكس؛ ويجب معايرته دوريا (الطبيعي أقل من ” نغ/مل)؛ 
وإذا عاد للارتفاع يجب تشعيع كامل الجسم باليود. 


وحن 


فرط تنسج قشر الكظر الخلقي 


فرط تنسج قشر الكظر الخلقي 


فرط تنسج قشر الكظر الخلمي اهمع2لة لهاتصععهدمه» 
(للة ) دأوةامعم زط مرض وراثي جسمي متنح., يختل فيه 
تركيب الكورتيزول بما يؤدي إلى نقصه وزيادة إفراز 
الكورتيكوترويين 500111 (كما في الشكل رقم١)‏ الذي يسبب 
فرط تنسج قشر الكظر وزيادة إفراز المركبات الوسيطة. 
تختلف الأعراض والعلامات والموجودات المخبرية باختللاف 
نوع الإنزيم المختل سواء أدى إلى نقص الستيروئيدات 
المعدنية أم زيادتها وزيادة الهرمونات الذكرية الكظرية أو 
نقصها مما يسبب تشوه الأعضاء التناسلية أو البلوغ المبكر. 

تشخيص فرط تنسج قشر الكظر الخلقي ومعالجته: 

أولاً- فرط تنسج قشر الكظر الخلقي بموز إنزيم "١‏ 
هيدروكسيائز إعدءل 01 عكة1 ه1120 -21: 

يسبب أكثر من /4١‏ من حالات فرط التنسج الخلقي؛ وهذا 
الإنزيم مسؤول عن تحويل ال 20865]61006م وال -17 
01051100 ق107للزط إلى (10000) عمم2ع]5م00160علالامعل -11 


صحر إدلبي 


الوسيطة في تركيب الكورتيزول والألدسترون إذ ينقصان في 
معظم حالات المرض الشديدة المضيعة للملح.أمافي 
الإصابات الأقل شدة فتتركب كميات كافية من الألدسترون 
مع ارتفاع مستويات الأندروجينات الكظرية؛ وتدعى هذه 


فرط تنسج شر الكظر 


الشكل )١(‏ تنظيم إفراز هرمونات قشر الكظر بالمحور تحت المهاد 
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الشكل )١(‏ تصنيع السنيروئيدات الكظرية 


5174 


الحالة الداء المذكر البسيط. هذان الشكلان هما الشكلان 
التقليديان من عوز 7١‏ هيدروكسيلاز. وفي الشكل غير 
التقليدي من المرض يكون ارتفاع الأتدروجينات طفيفاً 
وتوجد الإصاية منذ الولادة. 

الويائيات: 

نسبة الحدوث ٠٠٠١/١ -١6:٠0١0/١‏ من الولادات» 7107٠١‏ من 
الحالات مضيعة للملح: وفي /٠١‏ منها مظاهر تذكير خفيفة 
من دون ضياع ملح. وتختلف نسبة الإصابة باختلاف البلدان 
والعروق. 

الوراثة: 

هناك موركتان ل ١١‏ هيد روكسيلازهما: 15 1/52© و057521 
على الصيغي 6021.3. وتسبب العوز أكثرٌ من ٠١‏ طفرة يمنع 
بعضها تشكل البروتين وينقص بعضها فعاليته. وتعنمد شدة 
المرض على نوع الطفرة؛ ففي الحالات المضيعة للملح مثلاً 
تكون الطفرة مخرية لفعالية الإنزيم ويكون المريض متماثل 
الأمشاج (الزيجوت). في حين تكون الإصابة أخف في الحالات 
المتغايرة الأمشاج. 

الإمراض والتظاهرات السريرية: 

ينقص الكورتيزول والألدستيرون في معظم الحالات 
المضيعة للملح. 

أهم الأعراض نقص الوزن والقهم والقياء والتجفاف 
والضعف وانخفاض الضغط الشرياني ونقص السكر ونقص 
الصوديوم وارتفاع البوتاسيوم. 

تظهر الأعراض خلال الأسبوعين الأوليين من الولادة. 
وتتطور الحالة إلى صدمة وعدم انتظام القلب ثم الموت خلال 
أيام أو أسابيع من الحياة إذا لم تعالج المعالجة المناسبة. 

يتميز فرط ننسج قشر الكظر من بقيه أشكال قصور قشر 
الكظر الأولي بارتفاع مسسويات المركبات الستيروئيدية 
الوسيطة المتراكمة قبل الإنزيم المصاب؛ كما ترتفع مستويات 
601 ننيجة نقص تشكل الكورتيزول مما يسبب فرط تصنع 
قشر الكظر يتلوه ارتفاع طلائع الكورتيزول ١٠١‏ هدروكسي 
بروجسترون والبروجسترون ارتفاعاً شديدا. يعاكس فعل هذه 
المركبات فعل مستقبلات الألدستيرون مسبباأ تفاقم حالة تأثير 
عوز الألدستيرون في المرضى غير المعالجين. 

فرط الأندروجينات قبل الولادة: 

أهم مشكلة مرضية تنجم عن زيادة طلائع الستيروئيدات 
011 بروجستيرون هي انحرافها لتشكيل الهرموتات 
الدكرية (الأندروجينات) فيزداد الأندروستينديون الذي 
يتحول إلى تستوستيرون وذلك منذ الأسبوع ٠١-8‏ من الحمل 


مما يسبب تذكير الأعضاء التناسلية الظاهرة في الأنثى 
كضخامة البظر والتحام الشفرين التحاما تاما أو جزئيا: 
وتشكل فوهة مشنركة للمهبل وال حليل تلتبس بالذكر المصاب 
بإحليل تحتي مع خصية هاجرة. 

تكون مظاهر التذكير أشد في الحالات المضيعة للملح, 
أما الأعضاء التناسلية الداخلية فتكون طبيعية لأن الأنثى 
المصابه لديها مبيضان سويان. 

قد يؤشرتعرض دماغ الأنثى للأندروجينات في أثناء الحياة 
الجنينية في سلوكها الجنسي مستقبلاً بحيث تميل لألعاب 
الذكور كالسيارات والشاحنات ولا تميل للعب بالدمى؛ 
وسلوكها عدواني في أثناء اللعب. أما النساء فلا يبدين 
اهتماما بالأمومة وترتفع فيهن نسية الشذوذ الجنسي 
وصعوية التأقلم مع الهوية الجنسية. 

تكون الأعضاء التناسلية الظاهرة في الوليد الذكر 
طبيعية لذلك يتأخر التشخيص حتى تظهر أعراض قصور 
قشر الكظر. ونظرا لتأخر التشخيص فإن حالات الوفيات 
أكثر في الذكور مما هي في الإناث ما دعا كثيرا من البلاد 
إلى إقرار برنامج مسح الولدان لهذا المرض. 

فرط الأندروجينات بعد الولادة: 

تتطور مظاهر فرط الأندروجينات في الجنسين إذا لم 
يطبق العلاج الملائم: وتشمل النمو الجسمي السريع وتقدم 
العمرالعظمي فيكون الطفل المصاب أطول من أقرانه؛ ولكن 
انغلاق مشاش العظم المبكر يسبب توقف النمو توقفا مبكرا 
ويقاء الطول النهائي أقصر من غيره. ويكون النسيج العضلي 
مفرط النمو وتظهر الأشعار على العانة والإبط وقد يظهر 
العد وخشونة الصوت. 

وفي الذكور يتضخمالقضيب والصفن والموثة 
(البروستات).؛ وتبقى الخصيتان بحجم طبيعي وتبدو صفيرة 
مقارنة مع القضيب المتضخم: وقد يوجد نسيج كظري هاجر 
في الخصيه يتضخم مع الكظر. 

وفي الإناث يتضخم البظر؛ ولكن الأعضاء التناسلية 
الداخلية أنثوية طبيعية: إلا أن الأثداء لا تنمو والطمث لا 
يحدث إلا بعد تتثبيط إفرازالأندروجينات بالمعالجة الملائمة. 

تكون الأعراض ممائلة في حالات عوز ١١‏ هيدروكسيلاز 
غير التقليديء ولكنها أقل شدة إذ يكون إفراز الكورتيزول 
والألدستيرون طبيعيا والأعضاء التناسلية الظاهرة في 
الإناث طبيعية حين الولادة: وتظهر الأشعار الجنسية في 
العانة وتحت الإبيط باكرا وتتطور لاحقا للشعرانية: كما 
يشاهد العد والاضطرابات الطمثية والعقم. 


فرط تنسج قشر الكظر الخلقي 


وقد يبقى المصابون من الجنسين لاعرضيين. 

الموجودات المخبرية: 

يرى في المرضى المصابين بالشكل المضيع للملح تنقص 
الصوديوم وارتضاع البوتاسيوم: والحماض الاستقلابي: ونقص 
السكر. ولكن قد يتأخر ظهور هذه الموجودات أسبوعا أو 
أسبوعين بعد الولادة وأكثر احياناً. 

يرتفع ١7‏ 011 بروجسترون. وينخفض الكورتيزول في 
الشكل المضيع للملح: ويبقى طبيعيا في حالات التذكير 
الخفيفة وينقص الألدستيرون علماً أن مستويات 
الألدستيرون تكون عالية في الأيام الأولى بعد الولادة. 

يعتمد تشخيص عوز "١‏ هيد روكسيلاز على ارتفاع ١١‏ 011 
بروجستيرون قبل إعطاء جرعة 150,:-50,٠ملغ‏ من 
(1-24 40111) دأام210لا2©05 ويعد إعطائه: إذ تفرق بين 
الأطفال الطبيعيين والمصابين بالأشكال غير التقليدية من 
المرض. تكون مسدويات 17 011 بروجستيرون يعد التحريض 
بال4)0111 مرتفعة في المصابين بهذا المرض الوراثي الجسمى 
المتنحي مقارنة بالأشخاص الطبيعيين. 

التشخيص التفريقى: كل حالات الخنوثة. 

- أول خطوة لتشخيص الخنوثة هي فحص الأعضاء 
التناسلية الظاهرة فحصاً سريرياً بتحديد مكان فوهة 
اللإحليل وفحص الصفن أو الشفرين لتحري وجود أقناد 
(مناسل) فيهما أو في الناحية المغبنية ((جس قند يعني وجود 
خصية وبالتالي فإن المريض ذكر صبغيا). وتحري التشوهات 
المرافقة. 

- الصيغة الصبفية لتحديد الجنس وراثيا. 

- يفضيد التصوير بالأمواج فوق الصوتية لتحري وجود 
الرحم والاقناد. 

- صورة الجيب البوني التناسلي في الإناث المصابات 
بخنوثة أنثوية كاذبة لاستقصاء الرحم والمهبل. 

التشخيص في فترة الوليد: 

لما كان تشخيص عوز 7١‏ هيد روكسيلاز قد يتأخرفي الذكور 
حنى حصول قصور قشرا لكظر الشديد فإن الكثير من البلاد 
أدخلته مع الأمراض المستقصاة باختبارات مسح الوليد»: 
وذلك بأن يعاير ١7‏ 011 بروجستيرون بنقطة دم مأخوذة من 
كعب الوليد على ورقة نشاف وتستخدم هذه الطريقة لكشف 
أمراض أخرى مثل قصور الدرق وبيله الفينيل كيتون 
3كنامم)عع! الإمعلام. 

اختبارات مسح الوليد: 

تفيد برامج المسح في تجنب الكثير من حالات قصور الكظر 


الحاد في الذكور المصابين: ولكنها لا تمكن من كشف الأشكال 
غير التقليديه من المرض على نحو موثوق؛ وليس لتشخيصها 
المبكر آهمية سريرية لأنها لا تسبب قصور قشر كظر حاد. 

المعالجة: 

-١‏ إعاضة الستيروئيدات السكرية: يعالج نقص 
الكورتيزول بالسنيروئيدات السكرية الني تؤدي إلى تثبيط 
إفراز الأندروجينات الكظرية:. وتعطى من أجل ذلك مقادير 
كبيرة 6١-١٠ملغ/م'/4١‏ ساعة من الهيدروكورتيزون الفموي 
مقسمة على ثلاث جرعات. يحتاج الرضع عادة إلى الجرعة 
العليا. وترفع الجرعة مثلين أو ثلاثة أمثال في حالات الشدة 
كالأأخماج والجراحة. 

تعاير الهرمونات صباحا قبل الطعام ويجب المحافظة على 
قيم 17 011 بروجستيرون والأندروستينديون ضمن الحدود 
الطبيعية أوالحد الأعلى الطبيعي. ويدل انخفاض القيم 
على زيادة الجرعة. 

يحدث الطمث في الوقت الطبيعي في الإناث المعالجات 
معالجة جيدة: ويتاخر في حالات العلاج الناقص. 

تحدث أورام خصية في الأطفال الذكورالذين لديهم نسيج 
كظري هاجر ولا يعالجون العلاج الكافي. يتضاءل حجم 
الأورام بزيادة جرعة الكورتيزول: وذكرت حالات استخدمت 
فيها الجراحة لعدمالاستجابة للعلاج الدوائي. 

؟- إعاضة الستيروئيدات المعدنية: يحتاج المرضى المصابون 
بالشكل المضيع للملح إلى إعاضة الستيروثيدات الملحية 
بالفلودروكورتيزون ©1101010001]1507: بكمية عالية في الأشهر 
الأولى من الحياة. 

ييقيّم العلاج بمراقبة العلامات الحيوية كتسرع القلب 
وارتفاع الضغط الشرياني الذي يشير إلى جرعة زائدة. يجب 
مراقبة الشوارد على نحو متكرر في الرضع الصغار. 

من الأدوية اللأخرى المستخدمة مضادات الأندروجين 
كمثبطات الأروماتاز (تحصر تحول الأندروجين إلى 
إستروجين)؛ وهرمون النمو مع مماثلات 1511 11.] أو من دونها 
حين حدوث البلوغ الباكر. وقد يستأصل الكظر حين إخفاق 
العلاج الدوائي. 

التدبير الجراحي لتشوه الأعضاء التناسلية: 

مع أن ضخامه البظر تتراجع مع تقدم العمر حتى من 
دون جراحة فإن العمل الجراحي يجرى للإناث المصابات 
بنشوه ذكري شديد بعمر 5-5 آشهر: فيصفر البظر المتضخم 
مع المحافظة على الحزمة الوعائية العصبية. كما يُصنّع 
المهبل ويصلح الجيب البولي التناسلي في الوقت نفسه؛ ومن 


الضروري إعادة العملية في سن الشباب. 

قد يستأصل الكظران بالتنظير مع إعاضة هرمونية حين 
إخفاق العلاج الدوائي في النساء البالفات سيئات الضبط 
والمصابات بالشعرانية وانقطاع الطمث والبدانة. 

المعالجة في أثناء الحمل: 

الهدف الرئيس للتشخيص في أثناء الحمل (إضافة إلى 
الاستشارة الوراثية) هو تطبيق المعالجه للحامل بجنين أنثى . 

يوصى بمعالجة الأم الحامل بالدكساميتازون ب ١٠مكغ/‏ 
كغ/يوم مقسمة على جرعنين لعبوره المشيمة وتثبيط إفراز 
الأندروجينات من قشر كظر الجنين فلا تحدث مظاهر 
التذكير في الجنين الأنثى المصابة إذا عولجت الحامل بدءا 
من الأسبوع السادس للحمل. ولا داعي للعلاج إذا كان الجنين 
ذكرا. 

وتشخص الإصابة باكرا بتحليل 14!! الخلايا الجنينية 
المعزولة من مصل الأم الحامل لتحديد جنس الجنين. 

ثانياً- فرط تصنع قشر الكظر بعوزإنزيم 8 ١١‏ 
هيد روكسياكز 7©مغ6لء12211 ع5ة2!1<ه:118-11:0: 

الإمراض: 

ينجم عن طفرة في الجين (المورثة) 1/81181© الموضع 
على الصبغي 524 الذي يحول مركب 0111501ع/ل1-0607 1 إلى 
كورتيزول؛ مما يؤدي إلى تراكمه ونقص الكورتيزول وارتفاع 
401 فيتحول [601150/إ<0ع0 -1 ! المتراكم إلى أندروجينات 
في حين يبقى الإنزيم 0951182 المركب للألدستيرون 
طبيعيا لذا فإن تركيبه يبقى طبيعيا. 

الويائيات: 

يسبب 5 من حالات فرط تصنع قشر الكظر الخلقي. 
نسمبة حدوثه ١1/١٠٠٠٠1-١/100000:وهناك‏ طفرات مختلفة 
للجين 0/51181©), وهي أكثر حدوثا في اليهود الإسرائيليين 
من إفريقيا الشمالية 17٠٠١/١-١6.0٠00/١(‏ من المواليد ): أكثر 
الحالات من الشكل التقليدي الشديد ونادراً من الشكل غير 
التقليدي الخفيف. 

المظاهر السريرية: 

إذا كان الألدستيرون طبيعياً فلا تحدث مظاهر قصور قشر 
الكظرء. يصاب "/ المرضيى بفرط ضغط شرياني بعد عدة 
سنوات من المرض نتيجة ارتفاع (10000) ع01110516700 نلا لامعل 
الذي له فعالية ستيروئيد معدني. قد تظهر علامات عوز 
الستيروثيد المعدني حين بدء المعالجة بالهيدروكورتيزون 
لنثبيط 07(/0016100516:006ع0 المفاجِئْ حيث تكون قعالية 
الرينين مثبطة. 


تبدو هنا كل العلامات السريرية لفرط الأندروجينات 
المشاهدة بعوز 7١‏ هيد روكسيلاز. 

الموجودات المخبرية: 

ارتفاع 1501م لامعل -11 و عم20ع51م001120لا«060, ونقص 
فعالية الرينين الذي يؤدي إلى تثبيط إفراز الألدستيرون 
رغم أن إمكانية تصنيعه طبيعية؛ قد يحدث قلاء استقلابي 
ناقص البوتاسيوم. 

المعالجة: 

الهيدوكورتيزون بالجرعات المستعملة سابقاً نفسها. ولا 
حاجة إلى إعاضة الستيروئيدات المعدنية إلا في حالات عابرة 


بمرحلة الرضيع: يستجيب ارتفاع الضفط الشرياني 
للمعالجة بالهيدروكورتيزون وقد يحناج إلى إضافة حاصرات 
الكلس. 

ثالثاً- فرط تصنع قشر الكظر بعوز 117200225065010 -38 
©2235 10617008 : 

الإمراض: 


يسبب أقل من "2 من حالات فرط تصنع قشر الكظر 
الخلقي, يحول هذا الإنزيم الستيروئيدات ][٠‏ إلى 
الستيروئيدات 4[]؛ فينقص في المرضى تركيب الكورتيزول 
والآالدستيرون والأندروستينديون ويزيد 11188 
1105167011 زمع011([/0:0. يوجد الإنزيم في قشر الكظر 
والخصيتين على الجين 15]00382! المتوضع على الصبغي 
1 وهناك أكثر من ٠١‏ طفرة لهذا الجين. 

المظاهر السريرية: 

يتعرض المرضى لنوب من قصور قشر الكظر لنقص 
الكورتيزول والألدستيرون مع مظاهر نقص التذكير عند 
الذكور, وتختلف المظاهر السريرية باختلاف شدة الإصابة 
من إحليل تحتي إلى صفن مشطور وخصية هاجرة. أما 
الإناث فيرى فيهن ضخامة البظر بسبب ارتفاع 01184 
(هرمون ذكري ضعيف): ويؤدي استمرار ارتفاعه بعد الولادة 
إلى بدء إفراز كظري مبكر وشعرانية واضطراب الدورة 
الطمثية ومبيض متعدد الكيسات بعد البلوغ, أما في الذكور 
فيحدث نقص الخصوبة مع علامات بلوغ ثانوية طبيعية. 

ارتفاع الستيروئيدات 5[]. وقد يرتفع ١‏ هيدروكسي 
بروجستيرون لتركيبه في النسج المحيطية؛ وتزداد فعالية 
الرينين في الشكل المضيع للملح. 

المعالجة: 

الستيروئيداتالسكرية والمعدنية كما في عوز ”١‏ 


فرط تنسج قش رالكظر الخلقي 


هيدروكسيلاز, أما نقص تصنع الأعضاء التناسلية في الذكور 
فيعالج بعدة جرعات من التستوستيرون في الطفولة الأولى 
لزيادة حجم القضيب. وقد يتطلب معالجة معيضة 
بالتسنوستيرون حين البلوغ. 

رابعاً- فرط تصنع قشر الكظر بعوز17 هيدروكسيلاز 
10171 ع0:3125سل115] -17: 

الإمراض: 

يسبب أقل من ١‏ من حالات فرط تصنع قشر الكظر 
الخلقي. يوجد الإنزيم في قشر الكظر والأقناد على جين 
موضع على الصبفي 10024.3: معظم الطفرات تصيب فعالية 
الهيدروكسيلاز واللياز ونادرا ما تكون الإصابة بأحدهما. 

الموجودات السريرية والمخبرية: 

لا تحدث في المصابين مظاهر قصور الكظر: ولكن يزداد 
ال 6016100516500/ا0607 مما يسبب فرط الضغط الشرياني 
ونقضص البوتاسيوم: ولا تتصنع الهرمونات الذكرية الجنسية 
فيكون شكل الأعضاء التناسلية الظاهرة في الذكور شكلاً 
أنثوياً مع وجود خصيتين مجسوستين في الشفرين أو 
المغبنين أو أعضاء تناسلية مبهمة: أما الإناث المصابات فلا 
تظهر فيهن العلامات الجنسية في سن البلوغ؛ لذلك يجب 
تقصي المرض في حالات قصور الأقناد الأولي في الإناث. 

يشخص المرض بارتفاع 100 ونقص الألدستيرون 
والرينين. 

المعالجة: 

يعطى الهيدروكورتيزون وقد تضاف خافضات الضغفط 
الشرياني: وتعطى الإناث الاستروجين في سن البلوغ: أما 
الذكور المصابون فيعطون الاستروجين أو التستوستيرون 
بحسب الجنس ال مختار لهم. وتستأصل الخصيتان خوفا من 
تسرطنهما إذا ريوا تربية الإناث. 

خامسا- فرط تنسج الكظر الشحمي: 

الإمراض: 

مرض نادر وصفت منه أقل من ٠٠١‏ حالة أغلبها في 
يابانيين: يتراكم الكولسترول والشحوم بقشر الكظر والأقناد 
مسبباً قصورا في إفراز كل الستيروئيدات القشرية: سببه 
طفرات في جين البروتين المنظم لتصنيع الستيروئيدات 
(كلشاذ) طاعامىم نومغةاباعء: عأباعة عندعع 20106ه5)6. 

وتراكم الكولسترول في الكظر مميت فى معظم الحالات. 

المظاهر السريرية: 

هي أعراض نقص الملح وعلاماته: ومعظم المرضى يموتون 
بفنرة الوليد. 


تنقص كل الستيروئيدات الكظرية والجنسية؛ وتزداد 
فعالية الرينين في المصل. 
تبدي دراسة الوليد الشعاعية ضخامة الكظرين ضخامة 


بالستيروئيدات السكرية والمعدنية. 

سادساً- عوز عمماعنلع:0<100 450م ععلعلط- زإعلاصة): 
( 53001012 

اضطراب نادر الحدوث. هذا الإنزيم ضروري لتفعيل كل 
إنزيمات 9/817© و821/© الكظرية مما يسبب سوء تشكل 
الأعضاء التناسلية. كما تحدث في المرضى تشوهات أخرى 
عظمية وقلبيه وكلوية. 

تبدي الدراسة الجينية طفرات في الجين 201. 

يجب تمييز هذا الاضطراب من الأشكال الأخرى لفرط 
تصنع قشر الكظر الخلقي. 

سابعاً- عوزتركيب الألدستيرون: 

الإمراض: 

اضطراب ورائي جسمي متنح نادر؛ يختل فيه تحويل 
الكورتيكوسنيرون إلى ألدستيرون: أكثر المرضى من اليهود 
الإيرانيين؛ تنجم معظم الحالات عن طفرات في الجين 
2 المسؤول عن تركيب الألدستيرون: وهناك حالات 
من دون وجود الطفرة ولم يعرف العامل المسبب فيها. 

المظاهر السريرية والمخبرية: 

ترى مخبرياً اضطرابات شاردية كنقص الصوديوم وارتفاع 
البوتاسيوم والحماض الاسنقلابي. يبقى تركيب الكورتيزول 
طبيعيا نذلك قد يتأخر وضع التشخيص: ويحدث لاحقآ 
فشل النمو. والبالفون عادة لا عرضيون وتظهر أعراض نقخص 
الملح حين تعرضهم لإسهال حاد. 

يجب التفريق بين الآفة وبين حالات قصور قشر الكظر 
الأولي بما فيها حالات فرط تنسج قشر الكظر حيث ينقص 
الكورتيزول والألدستيرون فيها. 

المعالجة: 

0011500 بجرعة ه2:0,٠- ١,8‏ ملغ/يوم وكلور 
الصوديوم. وتنحسن الحالة مع تقدم العمر فيسنفنى عن 
الدواء. 

ثامناً- فرط الألدستيرون ا مستجيب للكورتيزول 
تاكتصهوعع00512لدععم رآ عاطتموعع دمن ك-10أمء21معمعنااع): 


اضطراب وراثي متنح من فرط الضغط منخفض الرينين 


يستجيب بسرعة للعلاج بالستيروئيدات السكرية, هذا 
الاضطراب خاضع لتأثير 40171 بدلا من جهاز الرينين- 
أنجيوتنسين إضافة إلى فرط إفراز الألدستيرون. 

المظاهر السريرية: 

بعض المرضى لا عرضيون, ولدى بعضهم ارتفاع الضغط 
الشرياني. يشتبه بالمرض حين وجود قصةه عائليه لفرط 
ضفط شرياني مبكر وحوادث وعائية مبكرة. 

الموجودات المخبرية: 

ارتفاع مستوى الألدستيرون في الدم والبول؛ وارتفاع ١8‏ 
هيدروكسي كورتيزول: و18 أوكسيكورتيزول في الدم والبول. 


يجب التفريق بين الإصابة وبين فرط الألدستيرون الأولي 
الذي تكون حالاته إفرادية: وبين الأورام المفرزة للألدستيرون. 

يميز هذا المرض بالاستجابة للمعالجة بالسنيروئيدات 
وبالدراسة الجينية. 

المعالجة: 

يستخدم الدكساميتازون بمقدار 706 مكغ/كغ/يوم مقسمة 
على عدة جرعات. وقد تضاف المدرات الحافظة للبوتاسيوم 
كالسبيرونولكتون: ويمكن إضافة حاصرات الكلس فى 
الحالات المعندة. 


١ سه‎ 


المنفولية (متلازمة داون) 


المنغولية (متلازمة داون) 


متلازمة داون من الأمراض الوراثية الأكثر شيوعاً والمسببة 
للتاخر العقلي البسيط والمتوسط وما ينتج منه من مشاكل 
صحية: تحدث بنسبة ١‏ من كل 86٠١-17٠١‏ ولادة حية بغضص 
النظر عن العرق أو البيئة الجغرافيه والا جتماعية. ويشترك 
المرضى في تغيرات شكلية ومرضية تعطيهم سحنة متشابهة 
سميت سابقا بالسحنة المنغولية وسميت المتلازمة المنغولية, 
إلى أن ألغت منظمة الصحة العالمية هذه التسمية عام 1١9556‏ 
وأصبحت علمياً تعرف بمتلازمة داون نسبة للطبيب 
البريطاني 1007/5 1308002 1011 الذي وصفها أول مرة عام 
5 وميزها سريرياً من بقية الإعاقات الذهنية. ظل سبب 
المتلازمة مجهولاً حتى منتصف القرن العشرين: ولكن حددت 
علاقتها بتقدم عمر الأم واحتمال تكرارها النادر. وفسر 
حدوثها بعوامل وراثية غير محددة وأحياناً كانت تعزى لأذية 
في أثناء الحمل. ومع اكتشاف الصيفة الصبفية في 
الخمسينات من القرن العشرين استطاع ؟«ناء[ء.] 6016ل 
عام 1409 أن يبين علاقتها بتثلث الصبغي ١١‏ وبدلك اندرجت 
المتلازمة ضمن الاضطرابات الصبفية. 

أولاً- الآلية الصبفية المسببة لمتلازمة داون: 

تنشأ متلازمة داون من زيادة المادة الوراثية للصبغي "١‏ 
في خلايا المصاب, ويمكن تصنيف المرضى من الناحية 
الصبغية وآلية الحدوث في ثلاث مجموعات: 


: 1 ' : 
1 2 :7 إ( )|( !) 


)١( الشكل‎ 


:؟١ التثلث الحر للصبفي‎ -١ 

تعزى 9445/ من حالات متلازمة داون السريرية لوجود نسخة 
إضافيه للصبفي 7١‏ في جميع خلايا الجسم وهو ما يعرف 
بتثلث الصبفي .1١‏ ينشأ الصبغي الزائد من خلل في افتراق 
الصبفي 7١‏ قبل الإ لقاح: اي في أثناء الانقسام المنصف المشكل 
للبيوض أو النطاف والذي يؤدي إلى تشكيل بيوض أو نطاف 
تحمل نسختين من الصبفي بدلا من نسخة واحدة فقط. 
وحين حدوث الإلقاح لأي منها تنشأ بيضة ملقحة ذات 47 
صبفيا وثلاث نسخ من الصبفي 7١‏ لا تلبث أن تتكاثر 


م 


5 


بالانقسام الخيطي لتعطى جميع خلايا الجنين المطابقة 
صبغياً للخلية الأم البيضة الملقحة: ويولد الطفل وهو يحمل 
سريرياً علامات متلازمة داون ويحمل صبفياً التثلث الحر 
للصبفي "١‏ في جميع خلاياه. 

أثبتت الدراسات أن النسخة الزائدة من الصبغي "١‏ تأتي 
من الأم في 80 من الحالات: ومن الأب في 15 من الحالات. 
أي إن احتمال حدوث خلل في افتراق الصبفى 7١‏ في أثناء 
تشكل البيوض أكثر بكثير من احتمال حدوثه في أثناء تشكل 
النطاف. ووجد أن هذا الخلل يزداد كلما زاد عمر الام والاب: 
ولكنه أكثر ارتباطاً بزيادة عمر الأم. 


الك 
- 


. 


نسبة حدوث تناذر داون 


عمر الأم بالسنوات 
الشكل (") 

أحياناً؛ ونادراً جداء يتضاعف جزء من الذراع الطويل 
للصبفي 7١‏ فيؤدي إلى تثلث جزئى فيه من دون زيادة عددية: 
ويعرف ذلك بالتثلث الجزئي للصبفي .7١‏ ويكون هذا 
التضاعف عرضياً إذا شمل مورثات مهمة على الصبغي "١‏ 
لها علاقة بالمظاهر المرضية والسريرية للمتلازمة. 

"- فسيفساء (موزاييكية) الصبفي :1١‏ 

يعزى 7-١‏ من حالات متلازمة داون لوجود نسخة إضافية 
للصبغي ١١‏ في بعض خلايا الجسم في حين تحتفظ بقية 
الخلايا بالعدد الطبيعي؛ فيصبح في جسم المريض نوعان 
من الخلايا (47/45) وهو ما يعرف بالفسيفساء الصبغية. 

تنشأ هذه الحالة من خلل في افتراق الصبغي "١‏ بعد 
الإلقاح وفي أثناء الانقسام الخيطي لخلايا الجنين في 
مراحله الباكرة؛ ولذلك تفسيران: 

أ- تتشكل بيضة ملقحة طبيعية (17).: وتبدأ بالتزايد 
العددي بالانقسام الخيطي:؛ ثم يحدث في أحد الانقسامات 
خلل بافتراق الصبغي ١١‏ تنشأ منه خلية تحمل نسخة زائدة 
(40) في حين تكون بقية الخلايا طبيعية (15).: ويتوالي 
الانقسامات يصبح للجنين سلالتان من الخلايا (14/45). 


المتفولية (متلازمة داون) 


ب- تتشكل بيضة ملقحة زائدة الصبغي 7١‏ (40): وتبدأ 
بالنزايد العددي بالانقسام الخيطي. ثم يحدث في أحد 
الانقسامات خلل بافتراق الصبغى 5١‏ تنشأ منه خلية طبيعية 
(45) في حين تكون بقيه الخلايا (117): ويتوالي الانقسامات 
يصبح للجنين سلالتان من الخلايا (417/145). 

وفي الحالتين تختلف النسبة بين الخلايا الطبيعية 
والخلايا المصابة من مريض لأخر بحسب التوقيت الذي 
حدث فيه عدم الافتراق الصبغي في أثناء الانقسام الجنيني. 
وينتج من ذلك اختلاف الأعراض السريرية. ويفسر هذا 
بعض الحالات التي يكون المصاب فيها طبيعيا تماماً من 
الناحية السريرية أو قريباً من الطبيعي. 

"- تبادل الصبفي :7"١‏ 

يكون الصبفي الزائد في */ من حالات منلازمة داون 
محمولاً على صبغي آخر بدلا من أن يكون حرا؛ وعند قراءة 
الصيغة الصبفية للمريض يلاحظ وجود 47 صبغياًء أحدها 
يحمل على نحو غير عادي الذراع الطويلة للصبغي ."١‏ وأكثر 
مايحدث هذا التبادل يبن الصبفيين .7١9 ١4‏ 

غائيا ما يكون هذا التبادل موروثا من أحد الأبوين: إذ 
يمكن أن يحمل الشخص الطبيعي تبادلاً بين الصبفي 7١‏ 
وأحد الصبغيات الأخرى بشكل لاعرضي لعدم وجود زيادة أو 
نقصان في المادة الوراثية. وعند قراءة الصيغه الصبفيه لمثل 
هذا الشخص يلاحظ وجود 445 صبفياً فقط ونسخة حرة 
واحدة للصبفي ١5؟:‏ في حين تتوضع النسخة الثانية بخلاف 
المعتاد على صبغي آخر: ويسمى الشخص في هذه الحالة 
حاملاً لتبادل صبغي متوازن. 

حين تشكيل الأعراس لديه. تحمل نسبة من الأعراس زيادة 
في الصبفي ١؟‏ تؤدي - إذا ما لقحت - إلى ولادة طفل مصاب 
بمتلازمة داون؛ وعندها يصبح احتمال التكرار مرتبطا بنسبة 
هذه الأعراس وتصبح متلازمة داون موروثة أو عائلية. 

إذا كان أحد الأبوين يحمل تبادلاً متوازنا بين الصبغيين 
0١‏ مثلاً. فإن احتمال ولادة طفل لديه متلازمة داون 
تصل إلى ١‏ من ” ولادات. وتصبح النسبة 2٠٠١‏ إذا كان التبادل 
بين الصبغيين .7١9 7١‏ 

ثانياً- الفحوص الاستقصائية المستخدمة في تشخيص 
متلازمة داون في أثناء الحمل: 

يمكن استخدام الفحوص الاستقصائية غير الراضة 
منوالياً في جميع السيدات لكشف تلازمة داون في أثناء 
الحمل؛ وتستخدم الفحوص الراضة في العائلات التى تحمل 
خطورة عالية لحدوث المتلازمة؛ كتقدم عمر الأم أو إذا كان 


المنهوئية (متلازمة داون) 


7 #11 ]اا 
ا ا ا 
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تال بون الصيفيين 14و 7١‏ [اليمين) . تمادل بين الصبغيد: "دا" (البدين) بم ٌ فواءة 47 11 
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الصيفة الصبغية لدى طفلة مصابة بمتلازمة داون والتى تشير إلى حدوث تبادل 
بين الصبفيين ١؟‏ و١7‏ (السهم) . إضافة إلى نسخة ثالثة حزة للصبفي ١؟,‏ 


فيوق > 
و و- ذم 2< 


الشكل (4) 
أحد الأبوين حاملاً لتبادل متوازن على حساب الصبغي 01١‏ متلازمة داون كثيرة ومتنوعة وقد تؤثرفي وظيفة أي عضو 
أوكان فسيفسائياً لا عرضيأً للصبقي .7١‏ أو جهازفي الجسم.: ومن ثم في نموه: ولكن لا يشترط وجودها 
يوضح الجدول )١(‏ هذه الفحوص ودقنها وتوقيت إجرائها كلها في المريض المصاب بالمتلازمة: ولا توجد علاقة واضحة 
في أثناء الحمل. بين حدة الموجودات السريرية والتشوهات التى قد ترافقها 
ثالثاً- الملامح السريرية والتشوهات المرافقة: وبين درجة الذكاء والتطور الروحي الحركي. ويعلل التباين 


الفحخص الشامل 


الأعراض والعلامات الناجمة عن زيادة المادة الصبفية فى شى الموجودات بين مرضى متلازمة داون بالتفاغل والتأثير 
غتينَ راض د 70 قياس ثخانة الطية الرقبية 
بالجمل (288884) في مصل الأم 
الرباعي في الثلث الثاني من 
الجنين المتراكمة والمتوسفة في 


ا أجرائه اليه الإيجابية 9 / 
اسم الفحص ام صيف الفحصس 
كتأؤا كه لحمل بالأسابيع) | ١‏ 
المسح الرياعي غير راض م1 7 عيار ألفا فيتو بروتين (012) 
+ استيريول + 111100 + 
وطاملخ-هز6 !1:1 في مصل الأم 
للجنين بالصدى + عيار 110067 011 
الحر + البروتين المصلي المرتيط 
٠‏ -ء م أووها-ه:؟ /1 7 إجراء القحص المختلط في الثلث 
الآول من الحمل + إجراء المسح 
الحمل واستقراء النتائج معاً 
إجراء دراسة صبغية لخلايا 
السائل الأمنيوسي 
تخفضة جدأ 


إجراء دراسة صبغية للحنين 

بدراسة خلايا الزّغابات المشيمية 
المشتمقة من البيضة الملقحة 

والمطابقة صيغياً لخلايا الجنين 


خزعة الزغابات 
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/ 


تباعد الطية الرفبية الخلفية قصر الرفبة. 
أذن صغيرة. تسطع عظام منتصف الوجه 


القزحية المرقطة 


- 


تباعد إبهام القدم عن بقية الأصابع (علامة الصندل) 


/ ١ 


غضن مفرد وحيد معترض في راحة 
اليد لاحظ قصر السلاميات ولاسيما 
الثانية في الخنصر 


الشكل (0) 


بين العديد من المورثات الني يحملها المريض وبين العوامل 
البيئية؛ ومع اشتراك المرضى في زيادة الصبغي "١‏ وما يحمله 
من مورثات فإنهم يتمايزون بتشكيلتهم المورثية التي ورثوها 
من آبائهم وظروفهم البيئية مما يجعل احتمالات اللوحة 
السريرية فريدة في كل مصاب ويصعب التنيؤ بها قبل ولادته؛ 
ولو استطعنا تشخيص الإصابة في أثناء الحمل: ولاسيما 
أن بعضها يظهر حين الولادة كآفات القلب الولادية: ومنها 


ما يتأخر بالظهور كالصرع. 
-١‏ الموجودات السريرية الأكثر مشاهدة في مرضى متلازمة 
داون: 


- بوجه عام: رخاوة عضلية وضعف المقوية العضلية مع 
ميل إلى إبقاء الفم مفتوحاً واللسان متبارزاً نتيجة لصغر 
الجوف الفموي وكبر حجم القسم الخلفي من اللسان المجاور 
للوزتين؛ وفرط حركية بسط المفاصل: وصغر الحجم تسبياً 
وقصر القامة مع زيادة الوزن حين البلوغ. 

- الجهاز العصبي المركزي: تأخر عقلي غالبا ما يكون من 
النوع البسيط إلى المتوسط ([حاصل الذكاء 70-84/): وقد 
يراوح معدل الذكاء بين القريب من الطبيعي وبين شديد 
النقص. 


- الوجه والجمجمة: يكون الوجه غالباً مسطحاً مع صغر 
محيط الجمجمة قليلاً ورقة عظامها وتسطح القفا وتأخر 
انتغلاق اليوافيخ: وانحراف لحاظ العين الوحشي للأعلى مع 
ميل إلى وجود طية جفنية فوق المؤق الأنسي (السحنة 
المنغولية). الأنف صغير جذره منخفض؛ والفك السفلي 

- العين: القزحية مرقطة والعدسة كثيفةه قليلا يمكن أن 
ترى بالمصباح الشقي أسواء انكسار غالبا من نوع مد البصر. 
ورارأة: وحول؛ واتسداد القناة الدمعية. وساد مكتسب في 
الأطفال وفي البالغين. 

- الأذن: صغيرة؛ متبارزة أحيانا, زيادة في طيات القسم 
العلوي للصيوان. صفر شحمة الأذن أو غيابهاء نقص سمع 
توصيلي أو حسي أو مختلط؛ التهاب مصلي في الأذن 
الوسطى. 

-الأسنان: نقص تصنع الأسنان وتوضع غير نظامي. تأخر 
ظهور الأسنان اللبنية وظهورها بشكل غير نظامي كظهور 
الأنياب قبل القواطع: ميل إلى التنخر وحدوث التهاب حول 
الأسنان. 

- الرقبة: قصيرة. 


0 


المتفولية (متلازمة داون) 


- اليدان: قصر الأمشاط والسلاميات نسبياً؛ نقص تنسج 
السلامى الوسطى للإصبع الخامس (الخنصر) واعوجاجه؛ 
غضن مفرد وحيد براحة اليد. 

- القدمان: فجوة واسعة بين إبهام القدم والإصبع الثاني 
(علامة الصندل). مع غضن منماد بينهما. 

- الحوض: نقص تنسج وانحراف جناح الحرقفة للخارج 
وتسطح الجوف الحقي. 

- القلب: تحدث النتشوهات القلبية في 5٠0-1٠‏ من المرضى 
وهي غالبا من نمط: تشوه الوسادة: وتشوه الحاجز الأذيني: 
وقناة شريانية مفتوحة؛ وتشوه الحاجز البطيني. وشدوذ 
الشريان تحت الترقوة. 

- الجلد: زيادة الطيات الخلفية للرقبة (في الطفولة 
الباكرة). وترهل الجلد ولاسيما في الأطراف (47/): وجفضاف 
الجلد وفرط تقرنه مع الزمن (775) أخماج بجلد المنطقة 
حول التناسلية والمؤخرة والفخذين تبدأ على شكل بشرات 
جريبية في المرضى البالغين. 

- الشعر: خفيف. ناعم؛ ودقيق. وغالباً ما تكون أشعار العانة 

- الأعضاء التناسلية: صغفر القضيب نسبياً مع نقص 
حجم الخصيتين: وقصور الغدد التناسلية الأولي الذي 
يتطور منذ الولادة حتى البلوغ ليصبح مؤكدا في البالفين. 
أما الخصوبة فطبيعية في الإناث ومعدومة تقريباً في الذكور. 

؟- الموجودات السريرية الأقل حدوثاً في متلازمة داون: 

اختلاجات. قرنية مخروطية. ساد خلقي. صدر قمعي أو 


وين 


زيادة الجلد في القسم الخلفي للرقبة 
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نقص تنسج السلامية الوسطى للإصبع الخامس يالكف 


غضن مغرد وحيد بالكف 


)١( الجدول‎ 


صدرالحمامة؛. تشوهات الأنبوب المعدي المعوي. نقص التحام 
قوس الفقرات السفلية للعمود الفقري. نقص عدد الأضلاع: 
بزوغ أسنان شاذة. تشوهات مفصل الورك. 

يحدث ابيضاض الدم (اللوكيميا) بنسبة تشارب ./١‏ أما 
اضطرابات الغدة الدرقية فأكثر شيوعاً. 

تظاهرات متلازمة داون في الوليد: 

تشخص متلازمة داون غالبا سريريا بعد الولادة بقليل 
بسبب تبارز اللسان والرخاوة وضعف المموية العضلية الني 
تسبب صعوبة الرضاعة ولاسيما الوالدية كما قد تؤدي إلى 
الامساك. 

ويمكن الاستعانة للتشخيص بالجدو[(؟) الذي يحدد 
٠‏ علامات مهمة؛ يبوجد أريعة منها على الأقل بنسبة /1214 
في الولدان المصابين بمتلازمة داون وستة أو أكثر في 84/ 
منهم. 

مرحلة الطفولة: 

يتأخر الأطفال المصابون بمتلازمة داون في الوصول إلى 
المهارات الأساسية في السنوات الأولى؛ كالجلوس والمشي: 
بسبب الرخاوة العضلية. ولكنهم يصلون غالبا إلى جميعها 
لاحقا. ويكون تأخر التطور الروحي والتواصلي أوضح يعد 
سن الثالثة. ويتأخر النطق ويبداً الطفل بنطق أ حرف بسيطة 
ثم كلمات محددة بسيطة. ثم تنطورا لقدرة على تشكيل جمل 
في سن الخامسة غالباً. ولكن يعاني أكثر المصابين مشاكل 
في نطق الأحرف وإظهارها من مخارجها بوضوح ويُسقط 
بعضهم حرفا معيناً أو أكثر من جميع الكلمات مما يعوق 


القدرة على التعبير والتواصل مع الآخرين. أما من الناحية 
السلوكيه فيغلب عليهم الوداعهة واللطف والسعادة وحب 
النقليد والميول الفنية والموسيقية. ويعاني ؟١/‏ متهم 
اضطرابات عاطفية مهمة. 

يكون معدل النمو بطيئاً وتتأخر مراكز التعظم الثانوية 
في التطور خلال السنوات الثمانية الأولى, ويصبح التعظم 
أقرب إلى الطبيعي في مرحلة الطفولة المتأخرة ويصل الطفل 
غالبا إلى الطول النهائي ببلوغ سن الخامسة عشرة. 

يعاني ثلث المرضى في هذه المرحلة مشاكل في أثناء النوم 
تالية لانسداد الطرق التنفسية العلياء وتعد أخماج الأذن 
الوسطى واللوزتين والطرق التنفسية من أهم المشاكل 
الصحية في الطفولة الباكرة. وتحدث ذات الرئة وخاصة 
التالية للاستنشاق في الأطفال المصابين بمتلازمة داون 
بنسبة تفوق حدوثها في الأطفال العاديين ب 54 مثلاً. وتكون 
معدلات الوفيات التالية للأمراض الخمجية أعلى ب ؟١‏ مثلاً 
من أمثالهم من الأطفال العاديين بسبب اضطراب الجهاز 
المناعي لديهم والذي يكون غالبا على حساب الوظائف 
المناعية المتعلقة بالخلايا التاثية والأضداد التي تتدخل في 
محارية الأخماج. ويكون احتمال الإصابة بابيضاض الدم 
أعلى ب ١6-٠١‏ مثلا. 

يعد عدم ثبات الفقرة الرقبية الأولى (عدم ثبات فهقي 
محوري) من المشاكل الصحيه المهمةه السي قد تؤدي إلى خلع 
غير عرضي في 70-١7‏ من المرضى: في حين تظهر الأعراض 
غالبا قبل سن العاشرة حين تكون ليونة الأربطة شديدة. 
لذلك يجب تقييم كل طفل مصاب بمتلازمة داون؛ ويبدي 
تغيرات في وظيفة الأمعاء أو المثانة لم تكن موجودة سابقاء 
أو يتخد وضعية ثابتة للرقبة: أو يفقد شيئاً من مهاراته 
الحركية تقييماً دقيقاً خوفاً من وجود انضفاط في النخاع 
الشوكي؛ ولعل إجراء صورة شعاعية بسيطة للعمود الرقبي 
هي الخيار الاستقصائي الأفضل. 

تعد الرعاية الصحية الجيدة في مرحلة الطفولة الباكرة 
نقطة أساسية في حياة الطفل المصاب بمتلازمة داون 
وتنعكس ننائجها على سير حياته؛ ولا بد من المتابعة الدقيقة 
والتعاون بين الطبيب والأهل للوصول إلى أفضل وضع صحي 
ممكن. 

وفيما يلي أهم الوسائل الصحية وطرق التدخل المبكر 
المفيدة في هذه المرحلة: 

-١‏ التركيز على الرضاعة الوالدية وتشجيع الأم ورضع 
روحها المعنوية. 


المنقولية (متائزمة داون) 


-١‏ التركيز على أخن اللقاحات الدورية ولقاح التهاب الكبد 
8 بشكل داعم دوري. 

*- تقييم الوضع القلبي فور الولادة؛ ويفضل نفضي 
التشوهات القلبية الولادية وارتفاع الضغط الرئوي المرافق 
لها بإجراء صدى قلبي والمعالجة الباكرة من قبل اختصاصي 


أمراض القلب. 
؛- تنبيه الأهل إلى خطورة الاستنشاق وخاصة في السنة 
الأولى. 


5-البدء المبكر بالمعالجة الفيزيائيه: وتكون في السنة 
الأولى بسيطة يمكن للأهل القيام بها بسهولة مما يحقق 
وصول الطفل إلى المهارات الأساسية في السن الطبيعية. 

5- البدء بمعالجة النطق بعد سن الثالثة. 

- متابعة الأخماج متابعة طبية مختصة. 

8- تقييم السمع دوريا. 

4- تقييم القدرة البصرية بدءا من سن الثالثه دوريا. 

٠‏ تقييم وظيفة الغدة الدرقية دوريا. 

-١‏ إخضاع الطفل لبرنامج تأهيل للمهارات الفكرية مع 
التركيز على الموسيقى والأغاني أداة للتعلم أو المساعدة. 

إخضاع الطفل لبرنامج تأهيل مهني يتناسب مع 
جنسه وميوله وقدراته. 

17- معالجة داعمة بالفيتامينات والعناصر الزهيدة. 

أما التعليم المدرسي فقد أفادت الدراسات الحديثة أن نظام 
الدمج هو الأمثل. ومن ثم فإن ارتياد الأطفال المصابين 
بمتلازمة داون المدارس العادية يحقق لهم التطور العقلي 
والنفسى الأفضل بشرط حصولهم على مساعدة خاصة من 
مدرسيهم وأهلهم لتقليص الفوارق بينهم وبين الأطفال 
العاديين. 

مرحلة البلوغ: 

يمر المصابون بمتلازمة داون في التغيرات الهرمونية 
ومراحل البلوغ كامثالهم من المراهقين. وأثبتت الدراسات أن 
الذكور منهم يعانون انخفاضا في تعداد النطاف: لذلك يكون 
العقّم هو القاعدة لديهم. وذكرت حالات نادرة من الإنجاب 
في بعضهم. أما الإناث فيكون الطمث لديهن منتظماً 
ويتمتعن بالقدرة على الحمل والإنجاب في نمام الحمل: 
ويكون احتمال ولادة طفل لديه متلازمة داون 65٠‏ مقايل 
احتمال 205١٠‏ لولادة طفل طبيعي. 

ما بعد البلوغ والكهولة: 

ارتفع معدل سن البقيا للمصابين بمتلازمه داون نتيجة 
للتقدم الطبي والصحي والاجتماعي ولاسيما الندخل 


المتخولية (متلازمة داون) 


الجراحي الياكر والناجح للتشوهات الخلقية المهددة للحياة: 
كآفات القلب والأنبوب الهضميء وكذلك التدبير الجيد 
للأخماج. فضي عام 1474 كان معدل سن البقيا لا يتجاوز 
الثماني سنوات, ثم ارتفع عام 198 إلى 16 سنة: ثم إلى 44 
عام 14941. أما حاليا فالأكثرية يعيشون حتى سن الخمسين 
وما فوقء وأصبح لمعظمهم القدرة على اكتساب حرفة والعيش 
شبه مستقلين بالاعتماد على أنفسهم. وهذا النرايد في سن 
البقيا يتطلب توفير فرص أكبر للعمل والتأهيل والرعاية. 
ويحناج الكهول منهم إلى رعاية باكرة خاصة لأنهم معرضون 
للشيخوخة الباكرة والأمراض الناجمة عنها بدءاً من سن 


الأريعين. كفقدان الذاكرة وضعف المحاكمة والعته المماثل لداء 
أالزهايمر. 

وقد ذكرت بعض الإيجابيات الصحية في مرضى داون: 
فمن الملاحظ انخفاض معدلات الإصابة فيهم بالسرطانات 
الشائعة (باستثناء ابيضاض الدم وسرطان الخصية) مقارنة 
بالآخرين: ويعلل ذلك بوجود مورثات كابحة للأورام على 
الصبفي 1١‏ أو عدم تعرضهم كفيرهم للعوامل البيئية والمهنية 
المحرضة للأورام: ولكن لا يوجد حاليا ما يثبت ذلك. كما 
ذكر لديهم انخفاض معدل الخطورة للإصابة بتصلب 
الشرايين واعتلال الشبكية السكري. 


السكري في الأطفال 


السكري في الأطفال 


لحة تاريخية: 

فى الكنابات المصرية القديمة الى تعود إلى سئة ١66١‏ 
قبل الميلاد ما يدل على وجود مرض يتميز بكثرة الثبول 
والهزال؛ كما وصف أبقراط السكري في القرن الخامس قبل 
الميلاد. وصف المرض أيضا العالم المسلم ابن سيناء وأكد 
الطبيب البريطاني «ويلبس» قبل نحو خمسه قرون أن بول 
السكري حلو المذاق كأته مخلوط بالعسل أو السكر. ولم يعرف 
وجود الغلوكوزفي الدم قبل أواخر القرن الثامن عشر؛ وتبين 
أنه يُطرح مع بول السكريين: ولم تحدد الرابطة بين المعثكلة 
والسكري إلا في عام :144١‏ وبعد نحو ثلاثين سنة تمكن 
الطبيب فريدريك باننينج ع8201192 بالتعاون مع طالب الطب 
شارلز بيست )865 في جامعة تورننو بكندا من عزل مادة من 
جزر لنفرهائس سماها الإنسولين عام ,.117١‏ وأثبنا في وقت 
قصير أن إعطاء هذا المسسخلص للكلاب منزوعة المعثكله 
يؤدي إلى «السيطرة: على الداء. 

تعريف الداء السكري الطفلي: 

الداء السكري الطفلي هو أكثر مرض هرموني استقلابي 
شيوعاً في الطفولة. يتصف بارتفاع سكر الدم والبيلة 
السكرية بسبب نقص الإنسولين نقصا نسبيا أو مطلقاء أو 
بسبب خلل عمله في الخلايا (العضلية والشحمية والكبدية)؛ 
مما يؤدي إلى اضطراب في كل عناصر الطاقة من سكريات 
وبروتين ودسم. لتنجم عنه مع الوقت عواقب مهمة جدا في 
النموالجسمي والتطور العاطفي تتطلب تغيير نمط الحياة 
والحمية تغييرا جذرياً. وتتعلق المراضة (]ذل770:1 والوفيات 
220112114 فيه بالاضطرابات الاستقلابيه والتغيرات الوعائية 
بعيدة المدى التي تنال الأوعية الصغفيرة والكبيرة. وعلى هذا 
يعد السكري سابع مرض مسبب لوفاة الأطفال في العالم 
الثالث(بهعد الأخماج وآفات القلب الولادية والخباثات 
والحوادث والأمراض التنفسية والتشوهات الخلقية)؛ ويعد 
السبب الأكثر شيوعا للعمى في الأطفال والكبار: فيما يعد 
فى العالم المتقدم ثالث الأمراض المزمنة شيوعا بعد الربو 
والشلل الدماغي. 

يشخص السكري إذا تجاوزسكر الدم على الريق ١557‏ ملغ/ 
أو تجاوز ١٠٠ملغ/‏ بعد ساعتين من الطعام: وفي مناسبتين 
مختلفتين. ويعد الشخص غير متحمل للسكر إذا كان سكر 
الدم على الريق بين ١١١-65؟١ملغ/‏ أو كان سكرالدم بعد 


غالب خلايلي 


ساعتين من الطعام بين ٠٠١-١40‏ ملغ؛ (الجدول١).‏ وقد 
يرتفع سكر الدم مؤقتأ في الشدة ويعض الأمراضء ويكون 
خطر حدوث الداء السكري في هذه الحالات أقل من 5 
فيما قد يرتفع سكر الدم أحياناً بلا مسوغ وظيفي أو شدة, 
ويمكن أن يتطور هذا إلى الداء السكري في /١‏ من هؤلاء 


على الأقل. 
سكر الدم على 
الريق (ملغ /7) | (بعد ساعتين) 
سمسرسص | 0 |08 | 


الجدول )١(‏ معايير الجمعية السكرية 
الأمريكية لتشخيص الداء السكري (191917) 


تصنيف السكري: 

١-النمط‏ الأول (المعتمد على الإنسوئلين) 1 »م19 
41 (أمعلدعمء2 صتاتوم1): وهو أكثر شيوعاً في الأطفال؛ 
ينجم عن تحطم الجزر المعثكلية المفرزة للإنسولين (خلايا 
بيتا لنغرهانس) بآلية مناعية ذاتية: ويعاني المصابون به من 
غياب الإنسولين المطلق؛ ولذلك فإنهم يحتاجون إليه في 
علاجهم مدى الحياة: ولهذا النمط عدة أنواع: 

آ- النمط العابر في الوليد: يظهر بعد الولادة مباشرة 
ويستمر من شهر إلى ثلاثة أشهر, ولا يعود بعدها. فيما يوجد 
نمط عابر قد يعاود بعد ا-١٠7‏ سنة. 

ب- النمط الدائم في الوليد: ينجم عن عيوب معتكلية 

ج- النمط الوصفي (المدرسي): وفيه يرتفع سكر الدم 
وتحدث البيلة السكرية والخلونية: بوجود أضداد خلايا جزر 
لنغرهانس منها أضداد نازعة كريوكسيل حمض الغلوتامي 
135لا او0طموعع0 310 132012تا[ع: ووجود مركبة مورثية. 

؟- النمط الثاني (غير المعتمد على الإنسولين) 12111: 
وهو أقل شيوعا في الأطفال: وينجم عن نقص الإنسولين 
نقصاً نسبياً بسبب مقاومة النسج له ولاسيما في البدينين. 
إن مرضى هذا النمط غير معتمدين على الإنسولين: لكنهم 
قد يحتاجون إليه من أجل ضبط السكر. ولهذا النمط عدة 
فثات: 


السكري في الأطفال 


أ- التالي لأمراض مختلفة مثل: داء تليف المعثكلة 
الكيسيء أو داء ترسب الأصبغة الدموية 7120515معطاء0 معط 
أو الأدوية مثل (ل. أسباراجيناز). 

ب- النمط الكهلي الوصفي (المدرسي): ويترافق والبدانة 
ومقاومةه الإنسولين والعوامل الوراثيةه. 

ج- سكري الشباب: الذي يبدأ في سن النضج وهو وراثي 
جسمي قاهر, يبدا قبل الخامسة والعشرين. ولا يترافق 
والبدانة ولا عوامل المناعة الذاتية. 

د- السكري المتقدري: وهو يتراقق والصمم وعيوب عصبية 
أخرى. 

"- سكري الحمل 01(11: وفيه يرتفع سكر الدم ويضطرب 
تحمل السكر خلال الحمل فحسب. ويعود إلى الحد الطبيعي 
بعد الولادة؛ وإن كان يحمل ندر الإصابة بالداء السكري 

النمط الأول: الداء السكري المعتمد على الإنسولين: 

الإمراض: 

ينجم هذا الداء عن تحطم خلايا بينا لنغرهانس المننجةه 
للإنسولين بآلية مناعية ذاتية تطلقها المورثات المؤهبة للمرض. 
وعوامل بيئية غير محددة. وللمواد الكيميائية مثل مركبات 
النترات المستخلصة من الخضر واللحوم شأن في إحداث الداء؛ 
كما أن للفيروسات شأنا مثيراً للجدل مثل فشيروس كوكساكي 
ب 8 كلل الاءأكاء0053), والفيروس المضخم للخلايا (/01/1) 
67/15 9 وفثيروس الحميرء كنامالا 18[عطل؟. 
والفيروسات وإن كانت تؤثر في الخلايا بيتاء إلا أن الحميراء 
الولادية هي الوحيدة التي تترافق والداء السكري في المستقيل: 
إذ يصاب 21١-٠١‏ من المصابين بها بالنمط الأول من السكريء 
فيما يرى خلل تحمل السكر في 2:4٠‏ منهم. والآليات المحتملة 
لحدوثها هي تخريب القفيروسات لخلايا بينا لنفرهانس 
مباشرة: أو عبر التفاعل المتصالب. أو تفعيل متعدد النسائل 
للمفاويات البائية؛ فيما يعتقد أن هذا النمط من السكري 
مرض تتواسطه في البدء اللمفاويات التاثية. 

ترى أضداد الخلايا المعثكلية في الدم قبل بدء اضطرابها 
الوظيفي بعدة أشهر إلى عشر سنوات: ويشير هذا غالبا إلى 
أن عملية التحطيم مستمرة. ويمكن كشف عدد من أضداد 
خلايا بيتا منها أضداد الهيولى 104:؛ وآضداد الإنسولين 144 
وأضداد فوسفاتاز التيروزين 14-2 وأضداد نازعة كريوكسيل 
حمض الغلوتامي. 

الويائيات: 

الداء السكري من النمط الأول هو اليوم أكثر الأمراض 


الغدية الصماوية شيوعاً في الأطفال. إذ يصيب ١/00-7.0.ه‏ 
طفل دون الثامنة عشرة: علماً أن المرض لم يكن شائعاً في 
النصف الأول من القرن العشرين: لكنه ازداد كثيرا في 
الخمسين سنة الماضية: ويقدر معدل الزيادة السنوية ب 14-97 
أوأكثر في بعض المناطق:؛ ويتوقع أن يكون عدد الحالات عام 
0٠‏ أكثر بنسبة /24٠‏ عما كان عليه عام /1991. 

متوسط عمرالطفل حين ظهور المرص: ا-165 سنة وللشدة 
الاجتماعية والعاطفية شأن في إظهار الداء؛ لذلك ترى لسن 
الإصابة ذروتان: الأولى في سن المدرسة 5-/ سنوات (حين 
تكثر الأخماجٍ والشدات). والثانية حول البلوغ (حين تزداد 
الستيروئيدات وهرمونات النمو) ويرى هنا ظهور الداء في 
الإناث ابكر من ظهوره في الذكور, ولذلك سبب مورثي مرتبط 
بالإستروجين. أو بالمورثة المنظمة للإستروجين. ولهذا يُسرع 
البلوغ في إظهار الداء السكري في الإناث المستعدات. وتزيد 
الإصابات في السنتين الأولى والثانية من العمر. وهي ممع 
ذلك قد تظهر في أي عمر ولاسيما في الخريف والشتاء. 

تختلف نسبة الحدوث السنوية في العالم بين /٠١‏ 
0٠٠‏ (في اسكند نافيا ). و١/١٠٠١٠٠(في‏ اليابان)» و5١١/‏ 
٠٠‏ (في الولايات المتحدة). وللعوامل الوراثية شأن في 
الاستعداد لهذا الداء؛ مع أن الوراثة فيه معمّدة ومتعددة 
المورثات. فخطر إصابة إخوة المصابين بالداء السكري أو 
أينائهم هي بحدود 25-7/. ويرتفع الخطر عند التوءم 
الحقيقى إلى ./,65.0-*٠‏ وأكبر عامل استعداد هو وجود 
المستضدات النسيجية 8.!!! على الصبغي السادس. وعدا 
العوامل الوراثية المؤهبة لحدوث الداء تشترك العوامل 
البيئية في إحداثه. الأمرالذي؛ يفسر ازدياد حدوث الداء 
في العقود الأخيرة. 

التظاهرات السريرية: 

يمر الداء السكري الأول بأربع مراحل هي: قبل السريرية 
أواللاعرضية تنحطم فيه خلايا بيتا ويقل الإنسولين. ثم 
العرضية. ثم فنرة الهجوع (أو شهر العسل).؛ وأخيرا المرض 
بمضاعفاته الحادة والمزمنة. 

أما التظاهرات السريرية فهي في البدء لا نوعية؛ وأهم 
مافيها حاله البوال غير المنناسب مع درجة التجفاف ونقص 
الوزن: 

- وارتضاع سكر الدم 9060013إا0618/(! عقب الطعام هو أول 
تظاهرة للداء السكري. بعد نضوب الإنسولين وعجزه عن 
السيطرة على سكر الدم وتثبيط اصطناع السكر في الكبد, 
ويحدث بعدئد ارتضاع سكر الدم على الريق. 


- وفي مرحلة نالية لنضوب الإنسولين يحدث الحماض 
الخلونى السكري (شكالآ) 5ز5ه090100اء! ع1ا0126: ذلك أن 
استمرار اسنتحداث 726086176515 السكر. واتحلال الغليكوجين. 
وأكسدة الحموض الدسمة تسهم في ارتفاع سكر الدم وتشكيل 
الأجسام الخلونية وهي: بيتا هيدروكسي حمض الزيد 
81184: وحمض الخل الخلوني. والخلون؛ وينجم عن ذلك 
زيادة استقلاب البروتين في مخازنه العضلية: واستقلاب 
الدسم في النسج الشحمية: لتكون ركائز لاستحداث السكر 
وأكسدة الحموض الدسمة. 

- تحدث البيلة السكرية 2 "اومن لاع حين يتجاوز سكر الدم 
العنبة الكلوية لإعادة امتصاص الغلوكوز(وهي يبحدود 
٠ملغ؛).‏ وينجم عنها إدرار حلولي 113ال01م يسحب معه 
شوارد الصوديوم والبوناسيوم وغيرها بهَوة. ليؤدي إلى 
التجفاف. يكون البوال متقطعا في البداية أو ليلياء وحينما 
يصبح ارتفاع سكر الدم مزمنا يصبح الإدرار مستمراء مع 
سلس بولي ليلي مستمر. 

- يحدث السهاف 513م01(01م (العطش الشديد ) كمحاولة 
من المريض لنتعويض ضياع السوائل الزائد في البول. 

- يزداد النهم 1061012813 لتعويض السكريات الضائعة: 
ومع ذلك ينقص الوزن في النهاية بسبب حالة الهدم المستمرة 
ونقص الحريرات عبر بيلة السكر والخلون. إن طفلاً سكرياً 
في السنة العاشرة يفقد يوميا نحو ه ليترات من الماء و0٠65اغ‏ 
من السكريات ( ٠٠٠١‏ حريرة): وهو يعادل /5٠‏ من حاجته 
اليومية من السكريات. 

وهكذا تظهر الأعراض الوصفية للسكري من النمط 
الأول وهي: (اليوال والسهاف والنهم ونقص الوزن). 

الحماض الخلوني السكري: 

يرى الحماض الخلوني السكري في 210-٠١‏ من المرضى 
المصابين بالسكري حين تشخيصه للمرة الأولى. وهو 
الحصيلة النهائية للحالة الاستقلابية المختلة ننيجة وصول 
الإنسولين إلى حده الأدنى أو غيابه قبل تشخيص المرض 
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المبكرء أو إذا أوقف الإنسولين في المرضى المعالجين به أو حين 
حدوث أمراض مفاجئة ترفع هرمونات الكرب (الفلوكاغون, 
والكورتيزول: والكاتيكولا مينات) تلك الني تزيد الحاجةه إلى 
الإنسولين؛ فتتراكم الحموض الخلونية. 

يحدث الحماض الخلوني سريعاً في صغار الأطفال.: إذ 
يتطور خلال أسابيع: فيما يكون حدوثه أبطأ في البالغين 
ليتطور خلال أشهر. ويشخص الحماض الخلوني بارتفضاع 
سكر الدم مع 

-١‏ هبوط حموضة الدم 1[آم دون 6"رلا. 

"- هيوط بيكريونات الصوديوم دون 6١ا'مك/ل.‏ 

“'- وجود الأجسام الخلونية (الخلون وحمض الخل 
الخلىي) في المصل أو البول. 

4- سواء مستوى حمض اللبن (اللاكتات دون ). 

هذا ويصنف الحماض بحسب شدته إلى خفيف ومتوسط 
وشديد (الجدول :)١‏ 

الآلية الإمراضية: 

حين ينقص الإنسولين تزداد أكسدة الحموض الدسمة 
الحرة 114 في الكبد إلى أجسام خلونية, واثنان من هذه 
الأجسام هي حموض عضوية ينجم عن زيادتها حماض 
استقلابي مع ارتفاع الفجوة الشاردية م82 37107: كما يسهم 
في الحماض ارتفاع حمض اللبن الناجم عن التجفاف 
ونقص التروية النسيجية. يسبب فرط سكر الدم إدرارا 
حلولياً يعوض بالشرب؛ وحينما تسوء الحالة يعجز المرضى 
عن تعويض الكميات الكبيرة فيحدث التجفاف؛ ويسيئئٌ 
القياء إلى مجمل الأمر بسبب زيادة الحماض وزيادة ضياع 
السوائل غير المحسوس عبر فرط التهويه. يضطرب ميزان 
الشوارد بسبب الحماض وضياع قسم كبير من الشوارد 
(ولاسيما البونتاسيوم والصوديوم) في البول؛: فحينما تتراكم 
شوارد الهدروجين في الدم (حالة الحماض) تدخل إلى 
الخلايا فيخرج البوتاسيوم إلى المصل ليرتضع في بدء 
امح د د ةر 


يكنات الصودوم يدي مشا كك لحك حك كك 


نيه ونج متحي حسن التوجه يميل مثبط؛ مائل إلى 


الجدول (١؟)‏ درجات الحماض الخلوني السكري 


السكري في الأطفال 


فيه الحماض. كما أن التجفاف ونقص التروية الكلوية يُفعُل 
منظومة (الرنين أنجيوتنسين ألدوستيرون) مما يزيد ضي 
ضياع البوناسيوم. وبحسب مدة الحماض يكون مستوى 
البوتاسيوم المصلى عالياً أو طبيعيا أو منخفضا؛ غير أنه 
ناضب في الخلايا. ونقصه في المصل نذير سوء يدل على 
نضويه الخلويء كما أن نضوب الفوسفات قد يحدث نتيجة 
زيادة طرحها الكلوي في مبادله شوارد الهدروجين العالية. 

ونضوب الصوديوم شائع في الحماض الخلوني. بسبب 
ضياعه في البول عبر الإدرار الحلولي. وضياعه بالميء. 

أعراض الحماض الخلوني: 

هي البوال والسهاف والألم البطني والفثيان والقياء. وقد 
يشبه الألم البطني البطنّ الحاد. يشير البوال (وبغفض النظر 
عن حالة التجفاف) إلى الإدرار الحلولي؛ وهو يميز مرضى 
الحماض الخلوني من مرضى التهاب المعدة والأمعاء وباقى 
الاضطرابات الهضمية. 

تحدث زلة تنفسيّة مع تنفس عميق وسريع (كوسماول 
أن5511181»] ) بسبب المعاوضة التنفسية للحماض:؛ وتشم رائحة 
الفواكه في النفس (وهي رائحة الخلّون). 

قد يتطيل البطن بسبب خدل الأمعاء؛ كما قد تتأثر 
الحالة العقلية بدءا من فقدان التوجّه حتّى السبات: أما 
الحمى فقليلة الحدوث. ويجب أن توجه إن وجدت نحو 
التفنيش عن الخمج. 

الموجودات المخبرية: 

يرتفع سكر الدم من ١٠٠ملغ/‏ إلى أكثر من ١٠٠٠ملغ/,‏ 
وتنخفض حموضة الدم [آأم دون 0",ل/ا ويهبط بيكريونات 
الصوديوم دون ١5‏ مك/ل. أما مستوى الصوديوم المصلي فقد 
يكون عاليا أو طبيعياً أو منخفضا تبعأ لحالة التجفاف وحالة 
الكليه وشرب السوائل؛ وقد يكون مستوى الصوديوم المنخفض 
خادعاً بسبب فرط سكر الدم؛ وكذا فرط شحوم الدم. 

ترتفع اليوريا وآزوت اليوريا الدموية 81/11 بسبب القصور 
الكلوي الناجم عن التجفاف. وترتفع الكريات البيض. وقد 
تنحرف الصيفة إلى اليسار من دون خمج إلا في وجود 
الحمى. وحينئد نتوجه نحو استقصاء الخمج. 

علاج الحماض الخلوني السكري: 

يحناج إلى حكمة وخبرة في تعويض السوائل والشوارد 
(تجفاف نحو 28,50:) وخفض السكر بالإتسولين وتصحيح 
الحماض: فإذا زيدت السوائل أوأعطيت بسرعة حدثت 
مضاعفات خطرة أهمها وذمة الدماغ التي قد تؤدي إلى الفتق 
الدماغي: ولهذا يجب علاج الأطفال المصابين في المستشضى: 


أما الأطفال دون السنتين فيفضل قبولهم في العناية المشدّدة 
إذا كان الحماض شديدا (11م دون ,)7,١‏ وتجرى على الفور 
الفحوص التالية: سكر الدم والشوارد بما فيها الكلس 
والفسفور والمغنزيوم والكرياتنين وغازات الدم. والأجسام 
الخلونية في الدم: وتعداد الكريات الشامل. وفحص البول 
من أجل السكر والخلون. بعدها يفحص سكر الدم كل ساعة, 
والشوارد وغازات الدم كل ساعتين: والكلسيوم والفسفور كل 
أريع ساعات, كما يستقصى الخمج حين الشك يوجوده. 

يؤمن خطان للسوائل (في وريد واحد ) الأول: للإنسولين. 
والثاني: للسوائل: كي تصلح الاضطرابات في الوقت نفسه. 

1/111 علاج التجفاف: اسنخدمت خطة ميلووكي عع اناة/‎ -١ 
0001م على مدى العقدين السايقين من دون مشاكل تذكر.‎ 
وهي أن يُحسب مقدار التجفاف بحدود 86 مل/كغ: حيث‎ 
ساعة؛ فيما يحتاج‎ 7٠١-٠١ يصلح الحماض المعتدل خلال‎ 
ساعة:‎ "5-٠ الحماض الشديد إلى‎ 

- الساعة الأولى: محلول ملحي فيزيولوجي ١,١‏ (أو 
محلول رنجر لاكتات) 7٠١-٠١‏ مل/كغ. يمكن إعادة ذلك إذا 
كان ضرورياً: على أن يراقب ميزان السوائل الداخلة والخارجة 
(عبرالقيء أو البول). وأن يكون المانيتول جاهزا ويعطى 
بمقدار ١‏ غ/كغ بالوريد حين حدوث أعراض وذمة الدماغ. 

- الساعة الثانية: محلول ملحي نصف فيز يولوجي ١0,45‏ 
٠‏ مل/كغ. مع كلور البوتاسيوم ٠١‏ مك/لتر (إذا درًالبول). 

- الساعة الثالثة- حتى التحسن: محلول ملحي نصف 
فيزيولوجي ٠١‏ مل/كغ/الساعه. مع كلور البوتاسيوم ١٠4مك/‏ 
ل (يعطى مع فوسفات البوتاسيوم مناصفة إذا أمكن). 

- بعد تحسن الحماض وغياب القياء: الحاجة اليومية 
من السوائل مع كلور البوتاسيوم +١‏ مك/ل. 

ملاحظات: 

- الفاية من إعطاء أدوية الساعتين الأولى والثانية ملء 
السرير الوعائي وتأمين تروية الكلية ومن ثم الإدرار؛ مما 
يعزز تخفيض سكر الدم. وحين يصل السكر إلى ما دون 
٠‏ ملغ: يتوقف الإدرار ا لحلولي: ويتحسن مستوى الإماهة. 

- حين ينخفض سكر الدم دون 26١‏ ملغ/ ١4(‏ ممول/ل) 
يضاف الدكستروز ٠١‏ إلى السوائل منعاً لهبوط السكر 
(فيصبح التركيز الكلي للسكر 15): وإن حدث هبوط سكر 
حاد يعطى دكستروز 70 بمقدار 1-١‏ مل/كغ. 

- لا يعطى كلور البوتاسيوم قبل إدرار البول.: ويخطط 
القلب إن أحوج. ولا يعطى بسرعة تزيد على ه, ٠‏ م ك/كغ/ 
ساعة؛ لكن يمكن إعطاء 0, ١-١‏ مك/كغ بوتاسيوم عن طريق 


الفم إن أمكنء أو يضاعف اليوتاسيوم حتى 6١‏ مك/لثر إذا 
كان مقدار البوتاسيوم المصلي دون * مك/ل. 

- قد يسبب إعطاء الفوسفات نقص الكلس ولهذا يجب 
مراقبته. 

- إذا وجد زرام (انقطاع البول 3011512 ) تعامل الحالة على 
أنها قصور كلوي حادذ, ويلاحظ أن سكر الدم العالي يظهر 
قصورا كلوياً أكثر منه نضوبا في الإنسولين. 

- وعلى الرغم من الضياع الشديد للصوديوم فإن ضياع 
الماء أكثر منه؛ وحين حدوث تجفاف مفرط التوثر (أو 
الصوديوم) يعطى 77١-5١٠‏ من السوائل خشية وذمة الدماغ. 


حلولية المصل (م أوسمول/) - ؟ (83// +16) + سكر الدم ممول 
يُحصل على سكر الدم بالممول بالتقسيم على ١8‏ 


- ومن المهم أن يذكر أن الصوديوم المصلي الحقيقي أعلى 
من النتيجة المخبرية المعطاة. بسبب التأثير الممدّد للسكر 
(نقص صوديوم اصطناعى). ويمكن تصحيحه على النحو 


التالي: 
بإضافة ١‏ مك إلى قيمة الصوديوم مقابل كل ٠٠‏ مغ سكر 
فوق ٠٠١‏ مغ . 


فلو كان سكرالدم 0٠0١‏ مغ/ والصوديوم ١41١‏ مك فإن 
الصوديوم الحقيقي هو: 

9ه )د نكب دوك لاقل 

-"١‏ علاج الحماض: ليس من الضروري إعطاء بيكريونات 
الصوديوم دائماء إذ إن الحماض يتطور ببطء ويصبح 
محتملاً؛ كما أن تصحيح التجفاف يصحح الحماضء وكذا 
إعطاء الإنسولين الذي يخفض الغلوكاغون ومن ثم تأثيره 
في الكبد فى إطلاق الحموض الدسمة وتحطيم البروتين, 
ويعززدخول السكر إلى الخلايا. 

- الحموضة > 7,١‏ لا تعطى البيكريونات. 

-الحموضة -!0,١‏ 7,7 تعطى البيكريونات بمقدار ٠‏ ؛ مك/ 
م' ببيطء خلال ساعتين. 

-الحموضة < ١,/ا‏ يعطى 8١‏ مك/ه' خلال ساعتين. 

يصحح الحماض إذا وجدت أعراض فرط البوتاسيوم- 
الذي يهبط عند تصحيح التجفاف والحماض- إذ يعود إلى 
الخلايا. ومن المهم أن تعطى البيكريونات ببطء لآن إعطاءها 
السريع يسبب اضطراب نظم القلب ووذمة الدماغ, وهي غير 
متوافقة مع الإنسولين ولهذا تعطى في خط منفصل. إن 
إعطاء البيكربونات السريع يزيد حماض الدماغ بسبب وفرة 
2 الذي يعبر الحاجزالدموي الدماغي بسهولة: كما يؤدي 


السكري في الأطفال 


إلى نقص أكسجة النسج.؛ وهنا ينبه إلى إشباع الأكسجين 
2 الذي إذا كان قليلاً يجب التفكير بذات رئة أو بقصور 
قلب احتقاني أو وذمة رئة. 

"- تعويض الإنسولين: يعطى الإنسولين في خط منفصل؛ 
ويحضر بإضافة ٠١٠‏ وحدة من الإنسولين السريع إلى ١٠.ه‏ 
مل من المحلول الملحي الفيزيولوجي: 

- يسرب ١,١ ٠,00‏ وحدة/كغ/ساعة تنقيطا وريديا في 
الساعة الأولىء يجب أن يهبط سكر الدم ٠٠١-8١‏ ملغ/ خلال 
ساعة: فإن هبط أقل من ٠0٠‏ ملغ/ في الساعة: يعطى ٠,١‏ 
وحدة/كغ/ساعة. ويجب التذكير أن الإنسولين لا يدفع 
بالوريد دفعاً لأن نصف عمره أقل من ه دقائق؛ كما يؤدي إلى 
مزيد من نقص السكر والبوتاسيوم. 

- يخفض مقدار الإنسولين إلى ١٠ ,005-١,١7‏ وحدة/كغ/ 
ساعة إذا هبط السكر دون ١65١ملغ)‏ على الرغم من إعطاء 
السكر بالوريد؛ وهذا المقدار كاف من أجل عودة الحموض 
الدسمة إلى الكبد وتوقف إنتاج الخلون. 

- يعطى الإنسولين تحت الجلد ١,15‏ وحدة/كغ عندما 
تصبح الحموضة فوق 2,0 أو تتجاوز البيكريونات ١51‏ مك. 

- يتابع تنقيط الإنسولين ساعة إلى ساعدين عقب الحقنة 
الأولى تحت الجلد. 

- يوقف تسريب الغلوكوز حين يستطيع الطفل تناول 
وجباته جيدا. 

- يعطى الإنسولين تحت الجلد (كل 8-5 ساعات) كلما 
ارتفع السكر > 16١6‏ ملغ؛ ويحافظ على السكر بين -8١‏ 
٠‏ ملغ/ 

- يبدا بالمضادات الحيوية حين الشك بالخمج. وتجرى 
الفحوص المخيرية الضرورية. 

مضاعفات الحماض الخلوني السكري: 

- العصبية: وذمة الدماغ: وأذية الدماغ بنقص السكرء 
وخثار دماغي أو احتشاء. 

- القلبية: استرخاء العضلة القلبية؛ واضطراب النظم 
لفرط البوتاسيوم أونقصه والحماض. 

- الكلوية: قصور كلوي حاد بسبب نقص التروية والصدمة:, 
ونخرة أنبوبية حادة. 

- استقلابية: نقص الكلس بعد العلاج بفوسفات 
البوتاسيوم؛ ونقص السكر. 

- وذمة رئة. 

- التهاب معمثكلة. 

- نقص تروية الأمعاء. 
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- وذمة محيطية خلال يوم أو يومين لارتفاع الهرمون 
المضاد للإدرار والألدوستيرون. 

وذمة الدماغ: هي اخطر مضاعفة في الحماض السكري: 
لخطأ طبي غالباً. مع نسبة وفيات عالية :.)280-٠١(‏ فيما 
يشفى 2١41-7‏ من دون أذية دماغية دائمة. تحدث في 20-١‏ 
من حالات الحماض السكري بسبب تراكم السوائل في 
الخلايا الدماغيه بعد ١1-5‏ ساعة من العلاج. إن حدوث حالهة 
تحت سريرية شائع. غير أن تفاقم الحالة وانفتاق الدماغ 
يحدثان لأسباب غير واضحة تماماً. منها ارتفاع مقدار 
النيتروجين ١!(ا8‏ في البدء؛ وهبوط تركيز ثانى أكسيد 
الكريون, وفشل ارتفاع الصوديوم مع هبوط سكر الدم؛ والعلاج 
بالبيكريونات. 

تبدأ الحالة بتفيّم الوعي وتراجع الإحساسء والصداع 
الشديد والقياء وتغير العلامات الحيويه (بطء القلب وارتفاع 
الضفطء وتوقف التنفس).؛ مع تغير الحدقة (توسع أو عدم 
تساو) ووذمة حليمة العصب البصري؛ وقد يحدث الاختلاج. 

يجب مراقبة حدوث هذه الحالة كي تعالج مع أول أعراضها 
ب 

- الأكسجين. 

- المانيتول ه, ٠-١غ/كغ‏ خلال ٠١-0‏ دقائق؛ وقد تعاد خلال 
؟-4 ساعات إن أحوج. 

- تحديد السوائل (إيطاء إعطائها). 

- تنفس اصطناعي مع فرط تهوية. 

- إذا حدثت اختلاجات يعطى الديازيام حنى مرتين ثم 
الفنتوئين خلال 70-٠7١‏ دقيقة إن لم يتوقف الاختلاج. 

السبات مفرط الحلولية غير الخلوني: 

السبب الرئيس في السبات مفرط الحلولية غير الخلوني 
323 65051101835م 1 0016غ]20116 هو قرط سكر الدم رقفوق 
٠‏ ملغ) غالبا) مع حماض غير خلوني وتجفاف شديد 
وتفيم الوعي حنى السبات: مع أعراض وعلامات عصبية 
أخرى مثل الصرع الكبير وفرط الحرارة والحَرّل النصضي 
دأ5ع:3مأماعط وإيجابية منعكس بابنسكي: وتنفس سطحي 
بحماض حمض اللبن وقد يحدث تنفس كوسماول. تكون 
حلولية المصل 700 ميلى أوسمول/كغ أوأعلى. هذه الحالة 
أكثر حدوثا في الكبار؛ مع وفيات عالية؛ وأقل مشاهدة في 
الأطفال الذين يغلب أن يكونوا مصابين يأذية عصبية سايقة: 
إذ يرتفع السكر باضطراد من دون أن تتفاعل آلية العطش 
لتخرب المركزالمهادي المنظم للحلولية الذي يفقد حساسيته 
مع الحلولية العالية. وفي هذه الحالة لا تتشكل الأجسام 


لا 
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الخلونية بسبب التأثير المثبط لفرط الحلولية؛ كما آن فرط 
كثافة الدم قد يؤدي إلى مضاعفات عصبية مثل الخثار 
الوريدي والشرياني الدماغي. 

تعالج الحالة مثل التجفاف مفرط الصوديوم بإعطاء 
السوائل الناقصة ببطء خلال ١١‏ ساعهة؛: وتعوضص بمحلول 
نصف ملحي (أو فيزيولوجي كامل).؛ ويعطى النصف الباقي 
خلال 4؟ ساعة؛. وحينما يصل السكر إلى ٠٠١0‏ يضاف 
الدكستروز 0/؛ ويضاف البوتاسيوم بمقدار ١٠١مك/ل‏ خشية 
نقص البوتاسيوم: أما الإنسولين فيعطى في الساعة الثانية 
بمقدار نصف الكمية المعطاة في الحماض الخلوني. 

العلاج بالإنسولين بعد إصلاح الحماض: 

حين تستقر حال المريض ويصبح قادراً على تناول وجباته 
يبدأ بالإنسولين تحت الجلد قبل إيقاف التسريب الوريدي 
بنحو ساعة. إذا كان التشخيص معروفا من قبل يعاد إلى 
الجرعات التي كان عليها؛ وإذا كان تشخيصه أوّل مرة يعطى 
٠ ,‏ وحدة/كغ/يوم إذا كان دون سن البلوغ: و١‏ وحدة/كغ/يوم 
بعد البلوغ على جرعدين ثلثاها في الصباح والثلث الباقي 
في المساء؛ ويمكن تحديد الجرعة على النحو التالي: يعاير 
سكر الدم كل ١‏ ساعات. ويعطى ريع وحدة إنسولين قصير 
المفعول/كغ حين يكون السكر > 76١‏ ملغ/, ويعد 5-١‏ أيام 
يحسب متوسط الإنسولين المعطى في أثنائها ويعطى يوميا 
على جرعتين: 

- في الصباح: ثلثا الجرعة (؟/7 إنسولين متوسط المفعول 
و١/“‏ قصير المفعول) قبل الإفطار بنصف ساعة إذا كان 
الإنسولين قصير المفعول 26 ألامء؟1! أو قبل الإفطار مباشرة إذا 
كان سريع المفعول (3:0م5ة 05 10م15ن[). 

- في المساء: ثلث الجرعة الباقي ١/١(‏ متوسط + ١/١‏ 
قصير) قبل العشاء بنصف ساعة أو مباشرة بحسب النوع. 

تستمر مراقبة السكر كل " ساعات عدة أيام: وتضبط جرعة 
الإنسولين بناء على النتائج وعلى الحمية المناسبة للطفل: 
ويمكن زيادة الجرعات أو إنقاصها بحدود /٠١‏ وبيد طبيب 
خبير, تجنبا للتغيرات الحادة: ويفضل معايرة سكر الدم 
الساعة ” صباحأ لتجنب حدوث نقص السكر الليلي [ظاهرة 
سوموجي). 

هناك خيارًآ خر للتحول نحو الحقن تحت الجلد: بإعطاء 
إنسولين سريع ( لسبرو أو أسبارت) قبل كل وجبه: وغلارجين 
عداعءداع أو ]طلا قبل النوم, ويمكن أن تحول إلى جرعتين 
يوميا بخليط من النوعين حينما يستطيع المريض تناول 
وجباته كلها مع سكردم مستقر. 


يعاير السكر قبل كل وجبة وقبل النوم وفي الساعة ؟-؟ 
صباحاً للسبب السابق ذكره: ومن المهم أن يبدأ المرضى والأهل 
تعلم مبادئ العناية بالسكري في آسرع وقت؛ ومن ذلك تعلّم 
قياس سكر الدم وإعطاء الإتنسولين قبل الخروج من 
المستشفى. وكذلك معرقة أعراض نقص السكر وكيفية 
تدبيره؛ كما أن لترتيب الغذاء أهمية قصوى في هذا المرض: 
فالخدمات الغذائية جزء رئيس من الخدمات التي تقدم 
للمرضى.ء وكذا الرعاية النفسية الاجتماعية. 

ولحسن الحظ فقد تطور الإنسولين وزادت سرعة 
امتصاصه بإبدال مواضع بعض الحموض الأمينية في 
تركيبه: ومن أمثلته الإنسولين فقائق السرعة (0:م15[ أو 
0311 ) الذي يفيد في حالة نقص السكر عقب الطعام؛ لكن 
يجب خلطه مع إنسولين منوسط المدى أو طويل المدى بسبب 
قصر مدة تأثيره؛ أما الفلارجين ©130812ع فيعد اليوم أفضل 
الأنواع مديدة التأثير وهو يحقن تحت الجلد؛ ويمتص ببطء 
شديد: وليس له ذروة: ويغطي زمناً يصل إلى 7١‏ ساعة. ويبين 
(الجدول ”) أنواع الإنسولين وصفات كل نوع: 

وقد أوقف استعمال أنواع الإنسولين طويلة الأمد القديمة 
مثل (لنت؛ الترالنت) اليوم؛ بوجود الأنواع الجديدة الأجود. 

فترة شهر العسل: 

لا تتحطم كامل كتلة الخلايا المعثكلية بيتا في المرضى 
الجدد الذين لم يصابوا بالحماض الخلوني: ولهذا تستعيد 
الخلايا الباقية نشاطها في أثناء العلاج بالإنسولين: فتقل 
الحاجة إلى الإنسولين الخارجي ويستقر سكر الدم. تدعى 
هذه الظاهرة (فنرة شهر العسل 76100 120011ا/إ107)؛ وتبدا 
فى الأسابيع الأولى من العلاج؛ وتستمر عدة أشهر حتى 
السننين؛ وتكون الحاجة إلى الإنسولين بحدود ١,0‏ وحدة/ 


كغ/ريوم. 
تدبير الداء السكري خارج المستشفضى: 


يحتاج مرضى السكري إلى عناية شاملة طبية وغذائية 


طويل الأمد 66م316ماالآ 


ماع01 


الجدول (©) انواع الإنسولين 


السكري في الأطفال 


ونفسية اجتماعية» كما أن تدبير الداء أمرٌّتختلف يعض 
تفاصيله باختالاف حالة كل مريض وحالة عائلته مما يحتاج 
معه إلى فريق سكري مدرب يشمل طبيب الأطفال المختص 
بالغدد؛ والممرض السكري المثقف صحياء. والتفذوي 
والاختصاصي الاجتماعي والنفسي. 

الأهداف: تهدف المعالجة الحكيمة بالإنسولين إلى إزالة 
الأعراض ولاسيما التبول الليلي. والحفاظ على النمو 
الطبيعي. والوقاية من الحماض؛ ضمن تغير معقول في نمط 
الحياة: ويكون ذلك بضبط مقدار سكر الدم نحو المقدار 
الطبيعي؛ ومن ثم الوقاية من حدوث المضاعفات الوعائية 
باكرا (اعتلال الشبكية السكريء واعتلال الكلية؛ واعتلال 
الأعصاب). على الا يُغامر بحدوث هبوط السكر الشديد 
بسبب المعالجة المكثفة: ولاسيما في صغار الأطفال الذين 
يتاثر جهازهم العصبي غير الناضج بنقص السكر. 

وعلى الرغم من أن المضاعفات تتبع مدة الإصابة هناك 
جدل حول قلة خطرها في مرحلة ما قبل البلوغ عما بعده: 
وعلى هذا يختلف الهدف بحسب العمر: 

- ففي الأطفال دون الخامسة يكون الهدف الحفاظ على 
السكربين ٠٠١-٠٠١‏ ملغ/. 

- وفي أطفال المدرسة يكون الهدف الحفاظ على السكر 
بين 80-٠١‏ 1١ملغ/.‏ 

- وفي البالغين يكون الهدف الحفاظ على السكر بين -7١‏ 
٠6املغ0/.‏ 

وتراعى الفروق الفردية كوجود قصة نقص سكر شديد: 
وقدرات المريض وعائلته. 

طرائق الحقن: 

١‏ - يعطى أطفال المدرسة الإنسولين تحت الجلد على 
جرعتين مختلطتين (صباحية ومسائية)؛ ومن محاسن هذه 
الطريقة أنها لا تعطى وسط اليوم في أثناء الدوام؛ لكنها 
توجب التقيد بثلاث وجبات (إفطار, وغداء. وعشاء) مع 


74-5 ساعة 


5-74" ساعة 


60-4“ ساعة 


527 


السكري في الأطفال 


وجبات صغيرة 523015 يحسب الحاجة:؛ ويحسب درجات 
النشاط. 

؟- الطريقة الثانية هي إعطاء حمّن متعددة من الإنسولين 
السريع قبل كل وجبة مع إنسولين متوسط أو طويل المدى 
قبل النوم (مثل غلارجين). وهذه الطريقة أكثر مرونة لكنها 
متعددة الوخزء ولهذا تستعمل في البالغين آكثر من الأطفال. 

يحقن الإنسولين وحشي الذراعين أو في البطن على 
جانبي السرة وأسفلها أو على جانبي الفخذين وتحت جلد 
الأليتين: ويفضل أن يتم الحقن دورياً باستخدام القلم 
المحقنة لأنه أسهل استعمالاً وأدق. تحفظ زجاجة الإنسولين 
في الثلاجة (وليس في المجمدة) بحرارة من 8-1: على أن 
ترح قبل الإعطاء. 

- مضخة الإنسوئين ملام 110نا125: وهي تضخ الإنسولين 
سريع المفعول باستمرار تحت الجلد, تستعمل في الأطفال 
والبالغين الذين يتوقون إلى ضبط السكر بإحكام؛ فند خل 
قيم السكر ومحنوى الوجبة من الكريوهيدرات (السكريات) 
في حاسوب المضخة؛ التي تضخ الإنسولين بعدئن بالمقدار 
المناسب. ولهذا الضبط المحكم فوائده في منع هبوط السكر 
وفي الوقاية من المضاعفات: على أن يتقيد المريض بقواعد 
ضبط المرض؛ وإلا فإن المضخة تخفق في تحقيق الضبط. 
وتحتاج هذه الطريقة إلى عناية وتعقيم ودقة. وقد بينت 
الدراسات أن إعطاء جرعات متعددة من الغلارجين تعطي 
النتائج الاستقلابية ذاتها التي تعطيها المضخة. 

؛- الإنسولين إنشاقاً أو بالفم: هناك تجارب سريرية واعدة 
حول إعطاء الإنسولين إنشاقا أو عن طريق الفم؛ ما زالت 
قيد الدراسة. 

- غرس (زرع) المعثكلة: وهو الأفضل بلا شك إذا نجح. 
مما حدا العلماء على التفكير بزرع خلايا بيتا لانغرهانس 
المفرزة للإنسولينء السني تؤخن من الحيوانات وتضاف إليها 
المورثة البشرية المفرزة للإنسولين: وتحفظ في محافظ 
صغيرة تسمح بدخول السكر والإنسولين ولا تسمح بدخول 
الخلايا الدموية إليها ومن ثم لا يحدث رفضها؛ غير أن هذه 
الطريقة لم تنجح عملياً بعد. 

قلم الإنسولين: 

أهم ميزة لقلم الإنسولين هو سهولة استخدامه... قلا 
محاقن ولا صعوية في تحديد الجرعات ولا ألم يذكر. كل 
المطلوب هو نحديد مقدار الجرعةه ثم ضفغط القلم ليحقن 
الإنسولين تحت الجلد بكل دقة... ويهذه الطريقة يمكن: 

-١‏ إعطاء جرعات صغيرة جداً من الإنسولين. 


0 


"- إعطاء الإنسولين أكثر من مرة في اليوم (*-1 مرات) 
ويحسب اللزوم؛ ويذلك يتقارب إعطاء الإنسولين من الآلية 
الطبيعية لإفرازه في الأشخاص الطبيعيين. فإذا اضطر 
الشخص مثلاً إلى تناول مزيد من الطعام في مناسبة ما 
أمكنه أخذ كمية قليلة من الإنسولين نحت الجلد مباشرة. 

*- الاستغناء عن الإبروالزجاجات ولاسيما في النشيطين 
اجتماعيا فيختفي المظهر المرضي المرافق للحقن. ويتحول 
إلى قلم سهل الاستعمال لا يلفت النظر. ويؤدي ذلك إلى 

4-التوفير: لأن الطريقة اقتصادية على المدى البعيد. 

إن هذه الطريقة أفضل لإعطاء الإنسولين: سواء أكان ذلك 
في الأطفال الصغار (بمساعدة شخص بالغ)أم في الأطفال 
الكبار والشباب, إذ يحقنون الإنسولين بأنفسهم. 

يحناج المرصى - قبل سن البلوغ - الدذين يراوح زمن 
إصابتهم بين السنة والسنتين إلى ه, ١-٠‏ وحدة/كغ/يوم أما 
في البلوغ (حين يرتفع مستوى هرمون النمو المعاكس لعمل 
الإنسولين) فيحتاج المرضى إلى كميات أكبر بنسبة /0.0-1١‏ 
أي "5-١‏ وحدة/كغ/يوم: وفي كل ذلك محاولة لتقليد عمل 
المعثكلة. وإن كانت هناك اختلافات لا يمكن تفاديهاء 
فالإنسولين الذي تفرزه المعثكلة يذهب نصفه مباشرة عبر 
الدوران البابى إلى الكبد, المكان الأهم للتعامل مع السكر. 
كما ينوقف إفرازه حين هبوط السكر؛ فيما لاا يحدث ذلك 
عند حقن الإنسولينء إذ تختلف درجة الامتصاص تبعاً لمكان 
الحمقن ومدته. فقد يتليف مكان الحقن ويقل اللامتصاص. 
وعلى هذا يجب إجراء الحقن في أماكن مختلفة. 

التغدية: 

تعد موازنة الغذاء مع جرعات الإنسولين من أهم الأمور 
في ضبط سكر الدم وتجنب ارتفاعه أو هبوطه. وينصح 
بالمكونات الغذائية التالية: 

- السكريات (الكربوهيدرات) 270-0٠‏ 

7 7١-١١ -البروتين‎ 

- الدسم أقل من ١‏ 

على ألا تزيد الدسم المشبعة على ٠١‏ من كامل الحريرات: 
وآلا يزيد مقدارالكولسترول على ١٠*ملغ/يوم:‏ كما ينصح 
بالحمية الغنية بالألياف. 

ينصح الأطفال الذين يعطون مزيجاً من الإنسولين 
السريع والمتوسط التأثير بإعطاء ثلاث وجبات رئيسة وثلاث 
وجبات صغيرة بينها؛ يبقى مقدارالكريوهيدرات فيها ثابتا. 
والغاية من هذا التوزيع توافق قمة تأثير الإنسولين مع أوج 


ارتفاع السكر.أما الذين يعطون حقناً متعددة أو عبر مضخة 
الإنسولين فنوقيت الوجبات ومقدار الفحمائيات فيهم أكثر 
مرونة؛ إذ يعطون الحقنة قبل تناول الوجبة: ويضبط مقدار 
الإنسولين بعدها تبعا لمقاديرسكرالدم وحجم الجهد البدني 
المبدول. 

قياس سكر الدم: 

يعاير سكر الدم بجهاز فحص السكر المستقل الذي كثرت 
أنواعه اليوم؛ ويكون الفحص قبل الوجبات وحين النوم. يوجه 
هبوط السكر في الليل أو الاختلاف الكبير لسكرالدم 
الصباحي إلى إمكانيهة حدوث ظاهرة سوموجي إذ ينخفمفضص 
السكر ليلا بسبب الجرعة العالية من الإنسولينء مما يؤدي 
إلى استنفارهرمونات الشدة التي ترفع سكر الدم في الصباح. 
مما يظن معه أن جرعة الإنسولين الليلية قليلة: وحين تزداد 
الجرعة يرى أن السكر في الصباح عالء فلا يكشف الأمر إلا 
إذا عوير السكر بين ؟1-" صباحا. هذا ويجب عيار الأجسام 
الخلونية في البول إذا ارتفع السكر فوق ٠٠‏ *ملغ/. 

ضبط السكر على المدى الطويل: 

وذلك بعيار الخضاب الفلوكوزي 41 110 الذي يعكس 
ضبط السكر خلال ثلاثة الأشهر الفائتة. يعاير الخضاب 
الغلوكوزي أريع مرات سنوياء وتناقش نتائجه مع المريض 
بحسب (الجدول 54). 

وعيب هذه الطريقة عدم دقتها في المصابين باعتلالات 
الخضاب (تلاسيمياء وفضر الدم المنجلي)؛ لذلك يعاير في 
هؤلاء الألبومين السكري 7لاعناط|2 13160/إ205 لاع أو الفركتوز 
أمين. 

مضاعفات النمط الأول من السكري: 

تحدث يعد مرور“ إلى ه سنوات على المرض مضاعفات 
متعددة في أعضاء مختلفة لذا يجب مراقبة المرضى 
السكريين بفحص العين سنوياً لكشف اعتلال الشبكية: 
وتحليل البول سنويا لتحري البيلة الآحينية الدقيقة 
امتسناطلة10ء 2 ؛ فوجودها المبكر ينذر باعتلال الكلية. 
وتعالج بمثبطات الإنزيم المحول للأنجيوتنسين 4011 الذي 
قد يوقف تقدم المرض الكلوي. 

ويعاير الكولسترول سنوياً ا كت 


متوسعد ا ا 2 ك2 
ا ا 
الك اح الي ال 


الجدول (4) مقادير الخضاب الفلوكوزي والسكر في حالات الضبط المختلفة 


السكري في الأطفال 


دورياء فاكتشاف ارتفاعهما المبكر وعلاجهما يحد من مخاطر 
إصابة الشريان الإكليلي. 

وقد تحدث اضطرابات أخرى: مثل التهاب الفغدة الدرقية 
اللمضاوي المزمن الذي يمكن أن يؤدي إلى قصور الفدة 
الدرقية, وهو اهاب شائع؛ قد تكون أعراضه خفية:؛ ولهذا 
تقيم وظائض الغدة الدرقية سنوياً. ومن المضاعفات كذلك 
الداء البطني 0156356 50ذاء0: وعوز الغلويولين المناعي وداء 
أديسون: والقرحة الهضمية. 

وقد ترى بعض المشاكل الخاصة مثل: نقص سكر الدم, 
وفرط سكر الدم في الصباح الباكر: والسكري القّصف. 

نقص سكر الدم: 

يحدث نقص سكر الدم نتيجة خطأ علاجي المنشأ 
210861 1: والمرضى الذين يستخدمون العلاج التقليدي 
بالإنسولين ويكون ضبط السكري فيهم كافياً قد يتعرضون 
لأعراض نقص السكر الخفيفة بمعدل مرة واحدة ضي 
الأسبوع: أما المرضى الذين يتناولون العلاج المكثف فضّد 
يتعرضون لنوبتين حادتين أسبوعياً. ونقص السكر الشديد 
قد يؤدي إلى نويات صرع أو سبات تتطلب التدخل الإسعافي 
في /75-٠١‏ من هؤلاء المرضى. 

ينقص السكر لزيادة نسبة الإنسولين الني قد تنجم عن 
تغيرات الجرعات وتوقيتها. أو تغير امتصاص الإنسولين.: أو 
مقدار الكريوهيدرات المتناولة: أو تغيرات حساسية الإنسولين 
الناجمة عن ممارسة الرياضة:؛ كما أن عيوب الآلية المنظمهة 
للسكر تسهم أيضا في هبوط سكر الدم: ومن ذلك عيوب 
استجابة هرمون الغلوكاغون لهبوط السكر الني تحدث في 
السنواتالقليلةالأولى للمرض. وكذا عيوب إطلاق 
الأدرينالين التي تحدث بعد مدة أطول. 

يتظاهر نقص السكر بأعراض الاعتلال العصبي بنقص 
السكر 761150810006713 (الصداع؛ والشغيرات البصرية: 
والتخليط. والتهيج والاختلاجات). والأعراض الناجمة عن 
ارتفاع الكاتيكولا مينات (الرعشة وتسرع القلب وفرط التعرق 
والقلق). تعالج الحالات الخفيفة بإعطاء سكر سريع 
الامتصاص عن طردق الفم (هلام أو أقراص السكرء أو عصير 
الفاكهة). أما الحالات الشديدة التي تؤدي إلى نوبات فقدان 


السكري في الأطفال 


الوعي فقتعالج في المسشفى بإعطاء الفلوكاغون والسكر في 
الوريد. 

هناك حالات متعددة يرتفع فيها سكر الدم في الصباح 
الباكر.السبب الأكثر شيوعا هو عدم كفاية الجرعة المسائية 
من الإنسوئين متوسط التأثير؛ ولكن ليست هذه هي الحال 
دائماً. فقد تعطى جرعة إنسولين مسائية عالية, فينقص 
السكر في الليل؛ لترتفع الهرمونات المعاكسه للإنسولين. ومن 
ثم يرتفع السكر في الصباح: وهي حالة تعرف باسم ظاهرة 
سوموغي 1670126001م الا5011108: أو ارتفاع السكر الصباحىي 
الارتدادي قنتوءنلااع,عملا لمداماء:: وقد يعاني المرضى الذين 
ينقص السكر لديهم في الليل من الصداع حين الاستيقاظ» 
وقرط التعرق 5أ5ع1012م112. والكوابيس الليلية. 

إذا أعطيت جرعة الإنسولين المتوسط مبكرا في المساء 
فإن مفعولها يندهي في وقت مبكر ليرتفع سكر الدم فى 
الصباح. ويرتفع السكر في حاله أخرى في المراهقين الذين 
يرتفع فيهم هرمون النمو في ساعات الصباح الباكر مما يرفع 
سكر الدم. وتدعى هذه ظاهرة الفجر 26201161701م 0811/5 
وللنمييز بين هذه الحالات لابد من عيار سكر الدم بين 
الساعة الثانية والثالثشة صباحا: فإذا وجد ناقصاً دل على 
ظاهرة سوموجي. ويكون الحل بإنقاص جرعة الإنسولين 
المسائية, أما باقي الحالات فتعدل بزيادة الجرعة أو بتنظيم 
الوقت. 

السكري القّصف 01852)©5 ©1])ل2ط: 

يطلق تعبير السكري القّصف على حادثة ترى غالبا في 
فتاة سكرية بالغة يتموجٍ لديها سكر الدم تموجا كبيرا بلا 
سبب واضح؛ كما يتكرر فيها الحماض الخلونيء وتأخذ 
جرعات عالية من الإنسولين. إن وجود خلل وظيفي موروث 
أمر نادر, لأن هؤلاء المرضى يستجيبون جيدا للإنسولين 
حينما يكونون في المستشفى, ولهذا يعزى تموج السكر إلى 
مشاكل نفسية اجتماعية تشمل اضطرابات تناول الطعام 
والمشاكل العائلية التي تؤثر في العلاج. تحمّاجٍ الحالة إلى 
دخول المستشفى من أجل ضيط الحالة وإجراء استشارات 
نفسية واجتماعية. وعلى هذا يجب على السريريين تجنب 
استخدام مصطلح السكري القَصف بوصفه تعبيرا 

النمط!»: السكري غير المعتمد على الإنسولين: 

الإمراض: 

ينجم السكري من النمط الثانى أمعل5ءم06 10أنا5هأ-0م0م 
(21211 ©م15) عن بعض الآليات المرضية المختلفة؛ وأكثرها 


شيوعا مقاومة الإنسولين المحيطية مع فشل المعثكلة في 
الحفاظ على آلية فرط الإنسولين المعاوضة:؛ والعيوب 
الدقيقة الكامنة وراء حالة مقاومة الإنسولين وخلايا بيتا 
المعثكلية معقدة وغير مفهومة. 

هناك أتماط أخرى من الداء مثل سكري الشياب الذي 
يبدأ مع النضج (/81011) ويضم مجموعة أشكال موروثة 
من مرض السكري المعتدل نسبياء والذي لا أثر لمقاومة 
الإنسولين فيه. ولكن استجابة إفراز الإنسولين لفرط السكر 
غير كافية. يرى هذا الشكل في أطفال من عائلات يشيع 
فيها السكري. ويكون تحمل السكر إيجابياء مما يوحي 
بالوراثة القاهرة. يمكن أن يرى الداء في الطفولة لعيوب 
وراثية نادرة في مورثات المتقدرات. وأندر من ذلك بسبب 
طفرات في مورثات مستقبلات الإنسولين؛ فتنشأ مقاومة 
شديدة للأشكال غير الطبيعية من الإنسولين. 

الوبائيات: 

ظن في السابق أن النمط الثاني غير شائع في مرحلة 
الطفولة؛ غير أن انتشاره أصبح يلاحظ ويازدياد (أحياناً حتى 
عشرة أضعاف ما كان عليه في الماضي) بالتوازي مع زيادة 
معدل بدانة الأطفالء ليقدراليوم ب(0/) من حوادث السكري 
الطفلي؛ وهو أكثر في المجتمعات النى يشيع فيها الداء في 
الكبا. مثل مجتمع الهنود الحمر والأمريكيين من أصل 
إسباني أو إفريقي. ومن عوامل الخطر في حدوثه: البدانة 
والقصة العائلية للسكري ووجود مرض استقلابي. 

المظاهر السريرية والتشخيص التفريقي: 

النمط الثاني خفي البدء. وكثيرا ما يراجع المصاب بسبب 
البدانة والتعب: وتكشف البيلة السكرية عرضا في فحص 
البول. يشخص الداء كما هو الحال في النمط الأول تماما. 
من حيث الأعراض (بوال: وسهاف) وإن كانت أقل حدوثاء 
وقيم سكر الدم؛ وقد يكون التمييز بين النمطين صعبا احياناً. 
ويؤخد في الحسبان المرضى البديئون والدين في سوابقهم 
العائلية إصابة بالسكريء وكذا أعراض المرض الاستقلابي. 
وغياب أضداد خلايا بيتا حين التشخيص والشواك الأسود. 
(الشواك الأسود 5 30201051 - تصبغات سود في 
مؤخرة العنق والثنيات - هو مظهر جلدي من مظاهر فرط 
الإنسولينية بسيب مقاومة الإنسولين). 

أما الحماض الخلوني السكري فإنه وإن كان أكثر شيوعاً 
فى النمط الأول فهو يحدث في النمط الثاني بعد الإجهاد: 
ولذلك لا يعد عاملاً مميزاً على نحو مطلق؛ وتبقى استجابة 
إفراز الا نسولين والبيتيد سي ( طليعة الإنسولين) بعد تناول 


الكريوهيدرات هي المميزة. 

العلاج: 

النمط الثاني للداء السكري هو حصيلة حالة من مقاومة 
الإنسولين ونقص إفرازه؛ ويكون تدبير الحالات الخفيفة من 
ارتفاع سكر الدم غير العرضية بتعديل نمط الحياة بما في 
ذلك الحمية والرياضة: فقّد تبين أن الرياضة تخفف مقاومة 
الإنسولين. وخافضات السكر الفموية هي خط العلاج الأول 
في معظم الأطفال في بداية المرض؛ وتشمل هذه الأدوية 
محرضات إفراز الإنسولين والمحسسات للإنسولين. وأكثر 
الأدوية شيوعا الميتفورمين 576]06019؛ أو أحد أفراد عائلة 
65 _ووأهم الأآثار الجانيبية للمتفورمين 
وأندرها هو الحماض اللبني الذي يكثر في المرضى الذين 
يعانون من قصور كلوي. آما أكثرها شيوعاً فهو الاضطرابات 
المعدية المعوية. إذا حدثت بيلة خلونية أو حماض خلوني 
فالإنسولين حقناً هو العلاج في البداية: وحين استقرار 
الحالة في غضون أسابيع تحول المعالجة إلى الطريق 
الفموي. 

قد يكون مسار النمط الثاني طويلاً قبل التشخيص: 
ولهذا يكون احتمال تشخيصه المبكر أكبر حين وجود قصة 
عائلية أو مرض استقلابي؛ وإعطاء محسسات الإنسولين قد 
نؤخر تطور المرض أو تمنع حدوثه. وكما هي الحال عند الكبار 
فإن لتعديل نمط الحياة وتحسين عادات تناول الطعام وزيادة 
التمارين الرياضية آثارها البالغة في منع معدلات المراضة 
أو إقلالها. 

خلل تحمل السكر: 

قد يظهر في بعض الأشخاص في مرحلة سابقة للداء 
السكري مايدعى خلل تحمل السكر 16056ااع ل0156مالا 
ع01632): يتجاوز فيها سكر الدم على الريق 44ملغ/ ويكون 
بين ١٠٠-7560١ملغ/.‏ وتظهر في هؤلاء المضاعفات الوعائية 
الصغيرة والكبيرة: مع أن كمية سكر الدم فيهم طبيعيه في 
الحالة العادية: ويكون الخضاب السكري كذلك قريباً من 
الحدود الطبيعية: غير أن تعرضهم للشدة أو تناولهم مقادير 
عالية من السكر يرفع فيهم سكر الدم. يؤهب الحمل في 
النساء المصابات بخلل تحمل السكر لظهور الداء السكري 
في حين لايؤثر هذا الخلل في النساء غير الحوامل. 

يترافق هذا الخلل على الأغلب وزيادة مقاومة الإنسولين 
(أو ما يدعى المتلازمة 5 أو المتلازمة الاستقلابية ءذا1260ءم 
1000 2/)) وهي مؤلفة من: مقاومة الإنسولين. وفرط 
اللإنسولين المعاوض. والبدانة (ولاسيما الحشوية أو البطنية)؛ 


السكري في الأطفال 


وفرط شحوم الدم:؛ وارتفاع الشحوم الثلاثية أو الليبوبروتين 
منخفض الكثافة أو كليهما. وفرط الضغط الشرياني. وعلى 
هذا تعد مؤهبة للنمط الثاني من الداء السكري. 

الإنذار: 

تشمل المضاعفات طويلة الأجل في السكري الطفلي 
الأوعية الدموية الصغفيرة مثل: اعتلال الشبكية السكري: 
واعتلال الكلية: واعتلال الأعصاب. وكذا الأوعية الدموية 
الكبيرة مثل: الشرايين الإكليلية والدماغية مما يزيد من 
خطر نقص التروية القلبية, واحتشاء عضلة القلب, وموات 
الأطراف ©67,ع872خ بسبب انسداد الشرايين: والسكتة 
الدماغية؛ وارتفاع الضغط؛ ولا يحدث تخرب الأعضاء قبل 
مروره إلى ٠١‏ سئوات على الداء إلا نادراء ولا تتظاهر أعراضها 
سريرياً قبل ١5 -٠١‏ سنة. 

يحدث اعتلال الشبكية السكري بدرجات مختلفة في كل 
المرضى تقريباء وهو السبب فيما يقرب من 5.00١‏ حالة جديدة 
من حالات العمى في الولايات المتحدة سنويا. أما اعتلال 
الكلية فيحدث في ٠*-0غ/‏ من الحالات: ويقدر بنحو /7”٠‏ 
من الحالات الجديدة للكبارالذين يعانون من المرحلة 
النهائية للمرض الكلوي. فيما يرى اعتلال الأعصاب في ٠‏ 7- 
من المرضى بعد البلوغ: ويتظاهر بأعراض حسية وحركية 
وعصبية ذاتية. 

إن ضبط الداء بمراقبة السكر واستخدام حقن الإنسولين 
اليومية المتعددة أو مضخه الإنسولين يقلل إلى حد كبير من 
مضاعفات السكري. فهي تقلل مخاطر اعتلال الشبكية 
بئنسبية 5/“, ومخاطر البيلة البروتينية بنسبة 54/. ومخاطر 
اعتلال الأعصاب بنسبة 060“: ولهذه الفوائد شانها في 
البالغين ولو نجم عن الضبط الشديد نقص سكر الدم؛ أما 
في المرضى الصغار فينصح بضبط أقل تشدداء خشية مخاطر 
نقص السكر فيهم. 

ينصح المرضى بتجنب الشدة النفسية والاضطراب 
العاطفي. وحماية الجلد من الخدوش والجروح والنلوث 
والعناية بالأسنان وقص الأظفار بشكل مستقيم كيلا تنغرس 
في اللحم. وبتجنب الرشح والركام. 

دعم عائلة الطضل السكري: 

يؤدي تشخيص إصابة الطفل بالسكري إلى اضطراب أهله 
ويبدو الأمروكأنه تهديد أمن العائلة واستقرارها وتغيير نمط 
حياتها؛. ويدعو إلى الخوف مما قد يلحق بالطفل من مشاكل؛ 
ولاسيما أن معلومات معظم الناس عن السكري أنه مرض 
يبصيب الكبار فقط دون الصغار. على أن حالة الصدمة هذه 


السكري في الأطفال 


سرعان ما تزول ويُقبل الأمرالواقع ليبدأ التعايش معه. كما 
يبدأ الأهل بطرح الأسئلة عن المرض وسيره وأخطاره وعقابيله 
مما يعينهم في تفهم المرض والطريقة النى يجب سلوكها 
لإعانة مريضهم على التعامل معه. ومن واجب الطبيب كسب 
هذه الفرصة لتثقيف الطفل المصاب وأهله بغاية ضبط 
أمرين: الطعام والإنسولين: وعلى الطبيب كذلك مراعاة 
الجانب النفسي للأهل وتحمل أسئلتهم والإجابة عنها 
الإجابات المتاسبة. 

وفي البلدان المتقدمة يشلرك مع الطبيب المعالج 
مختصون اجتماعيون ونفسيون واختصاصيون بالحميات, 
كما يُجمع الطفل المصاب وأهله بأطفال آخرين مصابين 


وأهاليهم ليشعر الطفل أن هناك الكثيرين مثله يعيشون 
عيشة طبيعية وليتبادل الأهل الخبرات في طريقة التعامل 
مع أطفالهم؛ ويعّرف المشرفون على الطلاب في المدارس بطرق 
حماية هؤلاء الأطفال المصابين إذا بدت عليهم أعراض زيادة 
كمية السكر في الدم أو نقصها. ويوضع لهذه الفاية للأطفال 
سوار أو قلادة عليها كل الإرشادات الضرورية للتصرف في 
حالات نقص وعي الطفل. 

وفي مرحلة البلوغ قد يفكر المراهق بقطع العلاج من نفسه 
وهوامر خطر جدا يجب تنبيه المراهقين له؛ كما يجب الانتباه 
أن إهمال العلاج يسرع حدوث المضاعفات ولاسيما إصابة 
شرايين الكلى والعيون. 


فشل الئمو في الأطفال 


فشل النمو في الأطفال 


النمو عملية فيزيولوجية أساسية نميز مرحلة الطفولة 
لذلك لابد من مراقبته بدقة؛ لأنه مؤشر مهم على صحة 
الطفل. ومن الضروري قياس طول الطفل ووزنه عند الولادة 
وبعمر 4-7 أيام وفي اللأشهر ١‏ و7 و؛ و5 وة و9١‏ 169 و74: ثم 
سنوياً حتى سن ١؟‏ سنة؛ وتسجل القياسات على المخططات 
البيانية للنمو. 

فشل النمو 212ط) 0) ع"نالنه! (1"1"1): مصطلح يستخدم 
لوصف الطفل الرضيع الذي لا ينمو جيدا ؛ فلا يكسب الوزن 
والطول المناسبين لعمره. 

يكون الوزن تحت خط النمو المئثوي الثالث أو ينخفض 
خطين مئويين أو أكثر من خطوط النمو على مخططات 
النموالمناسبة للعمر والجنس, أو يكون الوزن أقل من 128٠‏ 
من الوزن المثالي المناسب للعمر وإذا استمر نقص الوزن سب 
بطء النمو الطولي. 

يقدر فشل النموب -١‏ 5/ من حالات دخول الأطفال 
المستشفيات نحت عمر السئة. 

قصرالقامة: يكون الطول ناقصاً أكثر من انحرافين 
معياريين عن الطول المناسب للعمر والجنس على مخططات 
النمو؛ أو ينقص أكثر من انحرافين معياريين عن وسطي 
طول الوالدين: ويكون الوزن طبيعياً نسبة إلى الطول أو زائدا. 

القزامة: قصر القامة الشديد أي نقص الطول أكثر من 
ثلاثة انحرافات معيارية نسبة إلى العمر والجنس. 

مفهوم فشل النمو: ٍ ٍ 

يعد فشل النمو علامة أو عرضا وليس تشخيصا. على 
الرغم من أن لدى جميع الأطفال الرضع المصابين بفشل 
النمودرجة من سوء التغذية. وقد قسمت أسباب فشل النمو 
إلى: 

-١‏ الأسباب العضوية: وهي مسؤولة عن 40-٠١‏ من حالات 
فشل النمو في الأطفال المقبولين في المستشفيات. 

؟- الأسباب غير العضوية: وهي تؤلف النسية العظمى 
حين لا يوجد مسببات مرضية؛ وإنما عدم كفاية الوارد 
الحروري أو عدم القدرة على الاستفادة منه. 

١-الأسباب‏ العضوية لفشل النمو: 

أ- الهضمية: الجزر المعدي المريني والداء الزلاقي والداء 
الليفي الكيسي وأدواء الأمعاء الالتهابية المزمنة وعدم تحمل 
السكاكر الثنائية والتحسس لحليب البقر. 


سحر إد لبي 


ب- الغدية: قصور الدرق وعوز هرمون النمووقصور 
النخامى والمقاومة لهرمون النمو وفرط الستيروئيدات 
(دوائي) ومتلازمة كوشينغ والبلوغ الباكر. 

ج- الخلل الصبغي: متلازمة تورنر ومتلازمة داون ومتلازمة 
برادر ويلي. 

د- نقص وزن وطول الولادة (نقص النمو داخل الرحم): 
حالات إفرادية مع سحنة خاصة كمتلازمة روسل- سيلفر 
ومتلازمة سيكل ومنلازمة يلوم. 

ه- خلل في تطور العظم: سوء تصنع العظم والغضروف 
أو عدم تصنعه والحثل العظمي (1م015]0 وأمراض عظمية 
أخرى. 

و-أمراض استقلابية: أدواء عديدات السكريد المخاطية 
وأدواء الخزن الأخرى. 

ز- الأمراض المزمنة: القصور الكلوي المزمن والقصور 
الكبدي المزمن وأمراض القلب الولادية والأمراض الرئوية 
المزمنة والداء السكري غير المنضبط والأخماج المزمنة 
(الأعوازالمناعية والتدرن والخمج داخل الرحم). 

ح- الكحول والأدوية: الستيروئيدات والإستروجينات 


والأندروجين وغيرها. 
إجمالا يمكن لأي مرض مزمن أن يسبب فشلا في نمو 
الطفل 


؟- الأسباب غير العضوية: 

أ- الفذائية: 

- نقص الوارد الغذائي: كنقص الوارد الحروري والحثل 
الاغتنائي الموذم (كواشيركور) والقهم العصبي والقزامة 
1 الغفذائية. 

- نقص المغذيات الدقيقة: عوز الزنك والحديد. 

ب- أسباب اجتماعية: كالفقر والجهل والإهمال 


والاضطهاد. 
ج- اسباب نفسية: اضطراب العلاقة العاطفية بين الطفل 
والأهل. 


غالبا ما يتداخل أكثر من سبب في فشل النموء فسوء 
التغذية مثلاً يضعف المناعة ويزيد التعرض للأخماج مما 
يمنع عادات الغذاء الخاطئة. 

الثنماذج الطبيعية لتأخر النمو: 

هناك تباين طبيعي بين أحجام الناس وأشكالهم؛ كما أن 


فصل النمو في الأطفال 


بعض نماذج النمو غير المرضية في الطفولة الأولى تسبب 
تأخرا بالنمو؛ لذا لا بد من تشخيصها لتفريقها من حالات 
فشل النمو الحقيقية. 

-١‏ قصر القامة البنيوي. 

؟- قصر القامة الوراثي أو العائلي. 

*- قصر القامة البنيوي والعائلي. 

طفل الإرضاع الوالدي: 

يجب الانتباه حين تقييم نمو طفل الإرضاع الوالدي 
بمقارنة مقاساته على مخططات النمو المأخوذة لأطفال 
الإرضاع الصناعي؛ إذ يبدو أنه ناقص النمو بالنسبة إلى 
أولئك؛: ويشخص خطأ أنه مصاب بفشل النمو. 

يخسر طفل الإرضاع الوالدي 2٠١‏ من وزنه: ويعود إلى 
وزن الولادة بعمر الأسبوعين. ثم يزداد وزنه ١٠غرام/يوم‏ في 
الأشهر الثلاثة الأولى من العمر. كما أن زيادة الطول لديه 
أبطأ من دون وجود علامات مرضية أو عوزية: وتبقى نسبة 
الوزن إلى الطول طبيعية. يعزى انخفاض الوزن إلى تنظيم 
الرضيع الطاقة المأخوذة تنظيماً ذاتياً وليس بسبب نقص 
التغذية. يعد حليب الثدي الغذاء الطبيعي الوحيد لتفذية 
الطفل الرضيع لذلك يجب التشجيع عليه ما أمكن: وينصح 
بالإرضاع الوالدي الصرف مدة سنة أشهرء ويضاف القيتامين 
د والحديد لتعويض نقصهما في حليب الثدي؛ كما يقدم 
حليب الثدي حماية ضد الأخماج وإنقاص الحساسية 
وينقص معدل وفيات الرضع. عدا ما للرضاعة الطبيعية 
من فوائد للأم بالمباعدة بين الولادات وتقوية علاقة الأم 
بالطفل. 

الموجودات السريرية في فشل النمو: 

نقص اكتساب الوزن ونقص الوزن نسبة إلى العمر وإلى 
الطول مع نقص سرعة النمو والنحول؛ مع عينين واسعتين 
ونظرة بؤس وصدر ناحل مع طيات جلدية تحت الإبط وأرداف 
ضامرة ويطن بارز؛ وتأخر التطور الروحي الحركي يؤدي إلى 
تشخيص الإصابة خطأ بشلل دماغي. 

قد يكون فشل النموالمظهر الوحيد لإهمال الأطفال 
واضطهادهم أو للمرض العضوي. 

مخططات التمو: 

يقارن وزن الطفل وطوله ومحيط رأسه بمخططات نمو 
جاهزة حسب العمر والجنسء؛ وهي ترصد تفيرات الثنمو 
الطبيعية. وتتوافر مخططات أمريكية واوريية ومخططات 
للنظمة الصحة العالمية تأخد في الحسبان الإرضاع الوالدي. 
كما تتوافر مخططات لمشعركتلة الجسم؛ ومخططات للخدج 


ومخططات للمتلازمات المرضية المختلفة مثل متلازمة 
تورنر. 

يجب أن يحافظ كل طفل على خط نمو ممائل أو مواز 
لمخططات النمو القياسية:؛ ويعد النمو مرضيا إذا كان تحت 
الخط المئوي الثالث؛ أو انخفض مسار ثموه أكثر من خط 
كما في الشكلين .)59١(‏ 

يقاس وزن الطفل الرضيع وهو عار من ملابسه. أما 
الأطفال الكبار فيوزنون بالملابس الداخلية. 

يقاس طول الطفل فوق عمر السنتين بوضعية الوقوف 
وهو حاف بحيث يلامس العقبان والأليتان والكتفان والرأس 
جهاز القياس (أو الجدار)؛ ويكون اتجاه الرأس إلى الأمام, 
وتنزع أدوات زينة ( إكسسوارات) من شعر الإناث, ثم يزلق ساعد 
صلب يتحرك على القسم القائم من جهاز القياس بحيث 
بلامس قمة الرأس. أما الأطفال تحت السنتين فيقاس 
طولهم وهم بحالة الاستلقاء ويحتاج قياس الطفل إلى 
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الشكل )١(‏ 
مخطط نمو لطفلة مصابة بفشل نمو بسبب نقص الواردٍ الغذائي. 


الشكل (؟) مخطط نمو لطفل مصاب بفشل نمو عضوي 
(تاخر نمو داخل الرحم) 

شخصين لتثبيت الرأس والركبتين والقدمين كما في الشكلين 

“"' و؛). 


سرعة النمو (سم/سنة) 


. الطول (سم) بتاريخ معين - الطول (سم) بتاريخ معين سابق « (عدد الأشهر بالسنة) 


فشل النمو في الأطفال 


يجب التذكر بأن النمو الطولي ليس نموا خطيا مستمرا؛ 
وإنما يكون بشكل قغزات: لذلك يعد تسجيل الطول المتكرر 
فترة مديدة ١7-1‏ شهراً على الأقل أفضل من مراقبته في 
فنرة محدودة. 

تتغير سرعة النمو حسب العمر؛ فهي سريعة في السنة 
الأولى من العمر 10سم/سنة لتتناقص إلى 7١اسم/سنة‏ في 
الثانية من العمر؛ ثم تنخفض إلى 60500:٠١‏ سم/سئة 
بأعمار ١ 4-7 ١‏ 0-4 : ه سنوات: ثم تصبح ه#سم/سنئة؛ حتى 
قبيل البلوغ حين يتسارع النمو في الإناث عندما تكون تانر 
كعضلة) ؟"-" (عمر ١1-٠١‏ سنة) بمقدار ١٠سم/سئة‏ وعند 
الذكور عندما تكون تانر 4 (عمر7١-5١سنة)‏ بمقدار17اسم/ 
سنة كما في (الشكل 0) (يقسم طور البلوغ إلى مراحل يدعى 
كل منها تائر). 

وتعد سرعة النمو ناقصة إذا كانت أقل من ه«سم/سنة بعد 
عمر ه سنوات. 

لحساب سرعة النمو يسجل الطول في زيارتين منفصلتين 
بتاريخين مختلفين ثم تحسب سرعة النمو بوساطة المعادلة 


.0( 

تدبير فشل النمو: 

- تشخيص سبب فشل النمو وعلاجه وتوفير التغذية 
الملائمة بغص النظر عن السيب. 


إن الملاحظة المباشرة للأم في أثناء تفذية الرضيع وتضاعلها 
الاجتماعي معه هو جزء مهم من التقييم. ويجب إجراء 
تقييم دقيق للتغذدية مدة 74 ساعة وأكثر لمعرفة نوعيةه الغذاء 


)١ (اللعادلة‎ 


عدد الأشهر بين قياس الطولين 


الشكل (4) 


فشل النمو في الأطفال 


العمر بالسنين 
الشكل (5) معدلات نمو الفتيات والصبيان 


المنناول وكميته وتسجيل السعرات الحرارية ومدى كفايتها 
واحتوائها على البروتين والمغديات الدقيقة اللازمة. 

- ينبغي الاهتمام الخاص بوجود بعض الأعراض 
اللانوعية كالقياء والإسهال والأخماج التنفسية التى قد 
نشير إلى وجود الجزر المعدي المريني. 

- يتأثر الطفل بالعلاقة الصحية بينه وبين والديه؛ ويستمر 
التأثير كل العمرسواء في الصحة الجسمية والنفسية: لذلك 
عند تقييم أي طفل مصاب يفشل نمو يجب التفكير باحتمال 
تعرضه تحرمان عاطفي اجتماعي أو إهمال أو اضطهاد. 

التقييم المخبري: 

إن سوء التفذية والحرمان العاطفي والاجتماعي من آهم 
العوامل المسببة لفشل النموء لذلك فإن الفحوص المخبرية 
لا تقدم إلا القليل في تشخيص سبب فشل النمو؛ وهي تجرى 
في الأحوال الآتية: 

- حين الشك من خلال الاستجواب والفحص بأفة عضوية 
فتطلب الفحوص المناسبة. 

- حين فشل التدابير الغذائية وتحسين الوضع الصحي 
والاجتماعي في تحسين معدل نمو الطفل. 

يفيد تقدير العمر العظمي فى نفي الأمراض المزمنة 
وااضطرابات الهرمونية؛ كما يفيد في تقدير النمو اللاحق. 

كما يعاير الخضاب والهيماتوكريت والحديد حتى بفياب 


فمر الدم. 
العلاج: 
- حين تشخيص سبب عضوي لفشل النمو يعالج مباشرة. 


- في الحالات الشديدة يقبل الطفل في المستشفى لتقييم 
الوارد الغذائي ومراقبة العلاقة بين الطفل والأهل: فوجود 
الطفل في المستشفى يخفف من التوتر النفسي في العائلة 
ويحسن الوضع الفغذائي والنفسي للطفلء وتطيى النغدية 


سحن 


الوريدية أو التغذية بالأنبوب الأنضي المعدي. 

-أما الحالات الخفيفة والمتوسطة فينصح فيها بالإرضاع 
الوالدي ستة أشهر على الأقل: ثم يوصف نظام غذائي متوازن 
كاف من الناحيةالحرورية ووارد من الكلسن والمعادن 
والفينامينات. 

- يحتاج هؤلاء الأطفال إلى وارد غذائي يريد على حاجة 
الأطفال العاديين في عمرهم بمقدار 70-76 وإلى ضعف 
الوارد البروتينى ليحدث لديهم تسارع النمو م0 03)01: وإضافة 
المغديات كالحديد والزنك الني تسرع في كسب الوزن والطول 
وتحسن الحالة النفسية. ويظهر عوز بعض القيتامينات 
والمعادن بعد تحسين الوارد الفذائي لذلك يجب إضافتها إلى 
الغذاء. 

- مراقبة دورية. وتطمين الأهل والطفل وتحسين الوضع 
الاجتماعي والنفسي مع متابعة طويلة الأمد. 

يعتمد الإنذار على العامل المسبب ودرجة فشل النمو 
وشخصية الطفل وطبيعة البيئه المحيطة والخبرة فى تدبير 
هذه الحالات. تؤدي الحالات الشديدة في المستقبل إلى فشل 
دراسي وخلل في التواصل. 

التشخيص التفريقي لاضطرابات النمو: 

يجب التفريق بين فشل النمو المرضي وفشل النمو 
اللامرضي الذي يحتاج فقط إلى المراقية من دون الحاجة 


إلى استقصاءات. 
يفيد معرفة طول الوالدين والقصة المرضية والعائلية 
في وضع التشخيص (الشكل 5). 
2 
ا 
1 
)3 

1 ١ 


- فشل النمو البنيوي لهه2025)10010: 

هوأهم سبب لتأخرالنمو وتأخر البلوغ في اليافعين؛ وأكثر 
سبب لمراجعة الطبيب, يحدث عند الذكور بصفة رئيسة. 

يكون وزن الولادة طبيعياًء ثم يتأخر النمو بعمر”-5 أشهر 
ويستمر حتى عمر السنتين؛ ثم تعود سرعة النمو إلى الحد 
الطبيعي بعد السنة الثالثة من العمر ( هسم/سنة) حنى قبيل 
بدء البلوغ فيبطؤ معدل النمو بين ١٠-4١اسنة.‏ 

تكون القصة العائلية إيجابية: يتأخر بدء البلوغ سنتين 
أو أكثر ويكون طبيعياًء كما تتآخر قفزة النمو 1]لام5: ويصل 
هؤلاء الأطفال إلى الطول الطبيعي المتوقع بعمرمتأخر 
نسبياً ٠١(‏ سنة أوأكثر). 

يوضع التشخيص بعد نفي الأسباب المرضية لفشل النمو, 
يكون الوزن والطول ناقصين, وتكون تسبة الوزن إلى الطول 
ناقصة وهذا ما يميزه من قصر القامة الوراثي. يستمر هذا 
النمط بالنمو في مرحلة الطفولة» ولكن الوزن يزداد قبيل 
البلوغ وتصبح نسبه الوزن إلى الطول طبيعية؛ وذلك قيل 
بدء ظهور علامات البلوغ الثانوية. 

الآلية المرضية: يعلل بأن سببه عوز غذائي بروتيني بفترة 
الرضاعة أدى إلى عوز وظيفي عابر في هرمون النمو ونقتص 
في معدل إفرازه؛ وتشير الدراسات الحديثة إلى احتمال وجود 
سوء وظيفة عصبي إفرازي؛ وما تزال الآلية التي تند خل فيها 
الهرمونات الجنسية بإفراز هرمون النمو حين البلوغ غير 
واضحة. 

قد يرافق قصرّ القامة البنيوي قصرٌ القامه الوراثي؛ مما 
يضخم المشكلة ويسبب قصر قامة شديداء يلتبس بحالات 
عوزهرمون النمو والداء الزلاقي والحرمان العاطفي وفشل 
النمو الولادي. 

يصعب تشخيص هذه الحالة منن الزيارة الأولى للطبيب 
ولا بد من زيارات متعددة لقياس الطول ومعرفة نمط 
مخطط النمو. 

يتعرض هؤلاء الأطفال لاضطرابات نفسية بسبب قصر 
القامة وتأخر البلوغ, والقدرة على الإنجاب تكون طبيعية. 

الفحوص المخبرية والهرمونية طبيعية؛ يتأخر العمر 
العظمي بمعدل 4-7 سنوات ويناسب العمر الطولي ويصبح 
طبيعياً حين البلوغ. لا حاجة إلى علاج هؤلاء الأطضال؛ 
ويكفي تطمين الطفل والأهل مع مراقبة دورية لطول الطفل 
كل ستة أشهر؛ وتطبيق نظام غذائي متوازن كاف من الناحية 
الحرورية ووارد من الكلس والعناصر الزهيدة:؛ وممارسة 
الفعالية الحركية. 


جه ل التموهي الأطفال 


إذا عانى الطفل اضطرابات نفسية يمكن علاجه 
بالتستوستيرون بجرعة ٠٠ملغ‏ عضلي شهرياً مدة ثلاثة 
أشهرء ولا ينصح بالأندروجينات الفموية لما تحمله من خطر 
السمية الكبدية» كما يمكن تطبيق الستيروئيدات البانية. 
السر السنين) 
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العمر (بالسئين) 


الشكل () مخطط نمو لنآخر النمو البنيوي 

- قصر القامة الوراثي (العائلي) ادنلأسة؟: 

في القصة العائلية سابقة مشابهة: وزن الوليد وطوله 
طبيعيان حين الولادة تنقص سرعة النمو قليلا بين ١8-5‏ 
شهرا فينخفض خط نمو الرضيع إلى حد أدنى حسب حجم 
الوالدين ثم يعود إلى الحد الطبيعي بعد >"-" سنوات (الحد 
الأدنى الطبيعي)؛ نسبة الوزن إلى الطول طبيعية. 

يجب التأكد حين أخذ طول الوالدين من أن قصر القامة 
لدى أحدهما وراثي وليس مرضياًء يحدث البلوغ بعمر طبيعي 
والتطور الجنسي يكون سوياًء ويصل الطفل إلى الطول 
المتوقع بنهاية البلوغ. 

الفحوص المخبرية الهرمونية طبيعية والعمر العظمي 
طبيعي يناسب العمر الزمني. 

يعتمد التشخيص على توافق طول الطفل مع الطول 
الوسطي للوالدين الذي يكون ناقصا. 

يحسب الطول المتوقع للطفل بنهاية البلوغ كما يلي: 

الطول الوسطي للطفل - (طول الأب + طول الأم + ؟1) /7 


فشل النمو في الأطفال 


الطول الوسطي للطفلة - (طول الأب + طول الأم- ٠/ )١1١‏ 

لحساب طول الطغل النهائي المتوقع إذا كان احد الوالدين 
قصيراً 

الطول الوسطي + ١‏ انحراف معياري أو + ١٠سم.‏ 

العوامل الوراثية: قصر القامة الوراثي متغاير الأمشاج: 
إذ توجد مجموعة من الجينات المنتقلة من الوالدين تحدد 
الطول النهائي للطفل؛ ولما كانت هناك عوامل مكتسبة 
تتدخل بالنمو فإن تقدير الطول النهائي ليس سهلاً ويبقى 

إذا كان طول الطفل ضمن المدى المتوقع فهو قصير القامة 
وراثياء أما إذا كان النقص أكثر من (5)سم عن الطول المتوقع 
فيشك بالأسباب المرضية. قد يترافق قصر القامة وفشل 
النمو أحياناً: فالطفل السليم من والدين قصيرين سيكون 
قصير القامة حسب جيناته؛ وليس فاشلا بالنمو إذا كانت 
سرعة نموه طبيعية؛ في حين يكون الطفل مصابأً بفشل النمو 
إذا كان والده طويل القامة جدا؛ ولكن سرعة نموه ناقصة 
ولو أنه لا يزال أطول من أقرانه. 

المعالجة: يعطى هرمون النمولمعالجة قصرالقامة 
الوراثي والاستجابة للعلاج مختلفة: ويجب أن تؤخد فيه 
بالحسبان كلفة العلاج المديد والتأثيرات الجانبية. 


ل ل ا ا ا ل 1 0 ل 2 
العمر (بالأثهر) 


الممرالمظمي وحساب الطول النهائي: حين تقييم 
الطفل القصير وحساب طوله النهائي المتوقع يجب أن يؤخد 
بالحسبان مدى نضج العظم فهناك توافق بين درجة نضج 
العظم: وزمن انغلاق المشاش: فإذا كان العمر العظمي متأخرا 
عن العمر الزمني يكون الزمن اللازم لانغلاق المشاش أطول 
والطول المتوقع أطول كما في تأخر النمو البنيوي. 

نسب الجسم: يختلف معدل نمو أجزاء جسم الطفل 
باختلاف العمر فنسبة القطعة العلوية/السفلية حين الولادة 
1,0ء شم تنمو الأطراف والأقدام بسرعة أكبر من نمو الجذع 
ويكون مركز الجسم يعمر السننين عند السرة؛ يصبح حين 
البلوغ تحت العانة قليلاً. إذا انغلقت المشاشات باكرا كما 
يحدث في البلوغ الباكرتبقى النسبة كما في الطفولة الأولى: 
أما إذا تآخر انغلاق المشاشات كما في قصور الأقناد فيؤدي 
ذلك إلى زيادة طول الأطراف تسبة إلى الجذع: لذلك يجب 
تقييم كل طفل قصير القامة لمعرفة فيما إذا كان القصر 
على حساب الجذع أم الأطراف لتحديد التشخيص المناسب»؛ 
ففي أمراض العظام مثلاً يكون الجذع قصيراً. 

يمكن حساب تنسبة (القطفة العلوية) إلى (القطعة 
السفلية) بإحدى طريقتين: 

-١‏ تقاس القطعة السفلية بالمسافة بين ارتضاق العانة 


واد ا عا ب الاك الوا انح بإ جقم يو ا يدا بو ل الج ا 6 


العمر (بالسنين) 


الشكل (1)8 - النمو الطبيعي فى الطفولة الباكرة ب - النمو الطبيمى فى الطفولة والمراهقة 


العلوي والأرض بوضعية الوقوف. 

"- قياس طول الجلوس. 

طول الباع: (المسافة بين نهايتي الطرفين العلويين 
الممدودين بشكل عمودي على الجذع) يكون طول الباع آقل 
من الطول لدى الذكور قبل عمر )17-1١(‏ سنة والإناث قبل 
)١14-1١(‏ سنة:؛ بعد ذلك يزداد طول الطرفين العلويين يبحيث 
يفوق طول الباع طول الجسم في الذكر البالغ ", سم وفي 
الأنثى ",اسم. 

الفحص السريري وفحص الأسئان: قد يساعد الفحص 
السريري على تشخيص سبب فشل النمو؛ إذ توجد ملامح 
خاصة لبعض الأمراض مثل المتلازمات المرضية:؛ كما يكشف 
العلاماتالمرضية للأمراض المزمنة كالشحوب وجفاف الجلد 
والشعر وعدم تصنع الأظافر ونخرة الأسنان. يفيد تحديد 
العم رالسني في تقييم النضج العظمي: إذ يتأخر بزوغ 
الأسنان كثيرا في قصور الدرق وعوز هرمون النمو ويتآخر 
قليلاً في فشل النمو البنيوي؛ ويترافق تأخر التسنين وتأخر 
العمرالعظمى وتأخر انغلاق اليوافيخ. 

إن الأسباب المرضية لقصرالقامة هي الأقل حدوثاً ويشك 
بها في الحالات التالية: 

- إذا كانت سرعة النمو ناقصة (أقل من 0,5 سم/سنة بعد 
عمر ه سنوات). 

- قصر قامة شديد. 

- تآخر العمر العظمي الشديد. 

- عدم حدوث مظاهر البلوغ. 

يعتمد الإنذار على المرض المسبب لفشل النمو. 

تؤلف الأسباب المرضية "/١‏ حالات المراجعين لمراكز الغدد 
وهي نسبة عالية: لذلك يجب تشخيص هده الحالات: لأن 
فشل النمو قد يكون العرض الوحيد الذي يراجع من أجله 
المريض. يضم التشخيص التفريقي معظم أمراض الأطفال 
المزمنة كالأمراض الجهازية والاضطرابات الفدية والمتلازمات 
الصبفية والأمراض الوراثية وتأخر النمو داخل الرحم. 

الأمراض الوراثية المسيبة لقصر القامة: 

هي اضطرابات تطور الهيكل العظمي؛ يكون فيه قصر 
القامة غير متناسب الأجزاء. يوجد أكثر من ١5١‏ شكلاً من 
أسواء تصنع الهيكل العظمي. يعتمد تشخيص هده الأمراض 
على المعايير الشكلية وعدم التناسب. 

تأآخرالنمو داخل الرهم طا ممع عمأرءاناةعاداأ (11101): 
لل تان 


حالة مرضية لا يصل الرضيع فيها إلى الطول المتوقع له 


فشل التمو شي الأطفال 


وراثياً نتيجة تأثره بعوامل وراثية أو بيئية في أثناء الحياة 
الرحميه:؛ فيكون ناقص وزن الولادة غاعك7 طاراط الم[ رللا1.8) 
(أقل من ١٠5٠غرام):‏ أو ناقص وزن الولادة نسبة إلى سن 
الحمل 286 65]2]1017ت 1017 511311 (5).4). 

تراوح نسبة 01)[]! بين "- 28,7 من الولادات الحية في 
الولايات المتحدة؛ وتترافق ونسبة وفيات وخطورة عالية: 
إضافة إلى عقابيل على المدى البعيد تمتد إلى فترة الطفولة 
والكهولة. فنسبة الوفيات أعلى ٠١-5‏ مرات من الولدان 
طبيعي وزن الولادة اماع طعاط أقددمم (/1ا 8ل ). 

تقسم أسباب تأخر النمو داخل الرحم إلى: 

-١‏ الموامل الخارجية (والدية): تؤثر في نمو الجنين 
كالأمراض المشيمية والوالدية مثل: فقر الدم المنجلي والربو 
الشديد وارتفاع التوتر الشرياني والكحول والتدخين والحالة 
النفسية السيئة ونقص الأكسجة وسوء التغذية. 

يختلف تأثير سوء التغدذية حسب سن الحمل؛ فإذا كان 
في أول الحمل أدى إلى نقص تكاثر الخلايا وحجمها؛ في 
حين يؤثر سوء التغذية المتأخر في حجم الخلايا فقط؛ 
ويكون الرضيع ناقص وزن الولادة نتيجة سوء تغذية مبكر 
متناسب الأجزاء: في حين يكون في المتأخر غير متناسب 
الأجزاء فيبقى محيط الرأس أكبر من بقية الجسم. 

وتزيد العناية في فترة ما حول الولادة - بتحسين تغذية 
الأم من الناحية الحرورية والبروتينية والمغذيات الدقيقة - 
معدل كسب وزن الوليد؛ وتنقص نسبة نقص وزن الولادة. 

"-العوامل الداخلية (جنينية): الإنتانات داء0] (داء 
المصورات القوسية 125120515م050] والحصبة الألمانية 2ااءطانا 
وداء الاند خال الخلوي العرطل 01 أذلااعها 2[1هع068ال 
015635 والعقبول ) وغيرها مثل نقص ال مناعة المكتسب (/1111) 
دنمأ/ا لإعمع121 1121111111006 1101130 مسؤولة عن البدء المبكر 
لنقص النمو داخل الرحم مما يسبب عقابيل شديدة بإنقاص 
عدد الخلايا وحجمها وموت الخلايا. 

ومن الأسباب الجنينية الشذوذات الصبغية. 

التبدلات الهرمونية في تأخر النمو داخل الرحم 101[16: 

الهرمونات الرئيسية المسؤولة عن نمو الجنين هي 
الأنسولين. وعامل النمو داخل الرحم ١‏ 06 أعاناةاوأ (1011) 
13011 ا اللامرع: وعامل النموداخلالرحم 5 (103111) 
1 ماع12 طالااممع علملرع ناج ئاواء يتعرض الرضيع ناقص النمو 
في أثناء الحياة الجنينية لنقص سكر مديد يثبط إفراز 
الأنسولين ويؤدي إلى إنتاج السكر من استقلاب البروتين 
مسبباً بطنئاآ بالنمو وإفراز عدة عوامل نمو من المشيمة 


3-؟ 


فشل النمو في الأطفال 


كاللاكتوجين المشيمي الذي له أفعال مشابهة لهرمون النمو: 
ونقصه فى دوران الأم دليل على نقص نمو الجنين. 

ينقص 1011 في دم الوليد ناقص وزن الولادة ويرتفع 011 
مع زيادة اللاستجابة للتحريضص: مما يؤدي إلى حدوث مقاومة 
لهرمون النمو. يتعلق مقدار 1911 فى الوليد بالوزن المكتسب 
في الثلث الأول من الحمل ولا علاقة له بالطول المتوقع, 
وقد كشف مؤخرا أن لهرمون اللبتين المفرز من النسيج 
الشحمي شأناً في نمو الجنين. 

النمو بعد الولادة: 

ينمو ويتطور معظم الرضع متأخري النمو داخل الرحم 
نموا طبيعيا ويصلون إلى الطول الطبيعي ؛ إذ يحدث تسارع 
النمومنا 2600© في غضون السنتين الأوليين من العمر: ولكن 
هذا التسارع لا يحدث في ١15-١٠١‏ منهم فيبقون قصار القامة. 

والأطفال الذين لا يصلون إلى الطول المتوقع لهم وراثيا 
بعمر ؟ سئوات سيبقون صغار الحجم بكل القياسات (الوزن 
والطول ومحيط الرأس)؛ كما يتعرض هؤلاء الأطفال لبلوغ 
مبكر مما يزيد تعرضهم لقصر القامة . 

يتعرض ناقصو وزن الولادة لحدوث مقاومة للأنسولين 
وفرط ضغط شرياني وأمراض قلبية وعائيه وحوادث وعائية 
دماغية واضطراب شحوم الدم واضطرابات عصبية بما فيها 
الشلل الدماغي وزيادة حدوث الأذيات داخل القحف وخلل 
التواصل الااجتماعي واضطرابات سلوكية. لذلك يجب 
متابعة هؤلاء الرضع باهتمام بالغ بتقديم الوارد الغذائي 
الكافي ليصلوا إلى الحد اللأقصى من النمو بهد الولادة. 
وقد رخصت ال 7148 عام ٠٠١١‏ استخدام المعالجة بهرمون 
النمو للأطفال ناقصي وزن الولادة: الذين يتسارع نموهم 
حنى عمر سنتين ويبقى طولهم أدنى باتحرافين معياريين 
عن الطول المتوقع. يسنمر العلاج بهرمون النمو حتى 
الوصول إلى الطول المسوقع (الطول الهدف). وتكون 
الاستجابة للعلاج أفضل كلما كان بدء العلاج أبكر؛ وكلما 
كان الحجم عند بدء العلاج أكبر. 


أهمية تشخيص اضطرابات النمو: 

-١‏ المشاكل الصحية: قد يكون فشل النمو العلامة الأولى 
والوحيدة لكشف بعض الأمراض في الأطفال؛ لذلك فإن 
عدم كشفه يسبب تأخير تشخيص المرض أو عدم تشخيصه 
وحدوث مضاعفات طبية خطيرة . 

عندما تلتحم صفائح النمو بنهاية البلوغ لايمكن 
الحصول على زيادة الطول: في حين تتزايد سرعة النمو إذا 
كشف المرض باكرا وعولج ليصل الطفل إلى الطول المتوقع 
له. لذلك فإن التشخيص المبكر للمرض وعلاجه يترافق 
وطولاً نهائياً أافضل. 

-١‏ المشاكل الاجتماعية: يسبب قصر القامة كريا نفسياً 
للطفل وتختلف المعاناة حسب شدة القصر: هناك عدة 
دراسات تربيط بين النجاح في الحياة الاجتماعية والطول 
ولاسيما في بعض ال مهن كالممثلين والرياضيين والرؤساء. 
الذكورأكثرتعرضاً للضغط الاجتماعي من الإناث ويبدأ ذلك 
بعمر مبكر نسبياً؛ ويعد قصر القامة حالياً مشكلة يعانيها 
كلا الجنسين ولاسيما فيما يتعلق بالحياة العاطفية واختيار 
الشريك. 

إذا نظر إلى قصر القامة بصفتها مشكلة اجتماعية فإن 
الذكور أكثر تأثرا من الإناث, أما إذا نظر إليه على أنه مؤشر 
لمرض مستبطن فإنه يجب استقصاء الجنسين بالاهتمام 
نفسه. ومع أن معظم الأطفال الذين يراجعون أطباء الغدد 
بسبب قصر القامه هم أطفال طبيعيون وأطوالهم طبيعية 
وينمون على الحد الأدنى الطبيعي؛ فإن لدى ثلث هؤلاء 
سببا مرضياء لذلك يجب استقصاء سبب تأخر النمو في كل 
الأطفال الذين تقل أطوالهم عن الخط */ ولاسيما الذين 
تكون سرعة نموهم تاقصة. 

إن قصرالقامة ليس مرضاً إذا كان الطفل طبيعياً. ولكنه 
قد يكون مؤشرا خطرا لأمراض القلب الإكليلية بعد البلوغ, 
ولم تحدد آلية ذلك بعد, ويعتقد أن ذلك قد يعود إلى صغر 
حجم الأوعية الإكليلية. 


امراض القلب الخلقية 


أمراض القلب الخلقية 


يقدروقوع الآفات القلبية الخلفقية 3,26عط [2المء0128© 
وعووء015 ب ٠٠٠١/8‏ ولادة حية: وتصل هذه النسبة حتى عشرة 
أضعافها في الولادات الميتة. 

الأسباب الرئيسة لأمراض القلب الخلقية غامضة في 
الكثير من الحالات بالرغم من دراسة بعض العوامل المسيية 
دراسة دقيقة. 

ويعتقد الآن أن نحو 24٠‏ من التشوهات القلبية ناتجحة 
عن اشتراك التأهب الوراثي والعوامل البيئية: وفي نحو 1/٠١‏ 
من الحالات يوجد عامل وراثي واضح. أما التأهب الوراثي 
فيكون بنسبة تصل ل -١‏ 0 حين وجود فرد مصاب في العائلة» 
وتصل هذه النسبة إلى ١١5‏ حين وجود فردين مصابين في 
العائلة؛أما حين إصابة " أفراد من العائلة الواحدة فتصل 
نسبة حدوث الآفات القلبية إلى ,“05٠‏ تصل النسبة حتى 4- 
حين إصابة الأم وتصل إلى -١‏ 77 حين إصابة الأب. 

أولا- العميب الحاجزي البطيني اهامء: عدلناءأمام»؟: 
(75؟) أععاع0 

هو تشوه يؤدي إلى اتصال شاذ ما بين البطين الأيسر 
والبطين الأيمن وهو أكثر التشوهات القلبية شيوعاً ه١-158/.‏ 

وقد صنف 22389م 730 ال (751 في اريعة اتماط: 

./8 0-١١ النمط حول الغشائي‎ -١ 

.2٠١ النمط العضلي‎ -٠ 

#- نمط المدخل 5/. 

4- النمط تحت الرئوي 4/. 

الفيزيولوجيا المرضية: 

تعتمد على حجم العيب وحجم الجريان الدموي الذي 
قد يؤدي إلى ارتفاع الضغط الشرياني الرئوي إلى نقطة 
ينعكس عندها الجريان مسبباً نقصاً في الأكسجة الشريانية. 

تنغلق نحوالي 74٠0-٠‏ من هذه العيوب انفلاقاً عفوياً حتى 
الكبيرة منها ولاسيماالنمط حول الفشائي والنمط 
العضلي. 

المظاهر السريرية: 

تكون الفتحات الصغيرة لاعرضية ولا تؤثر في النمواو 
التطور. أما الفتحات الكبيرة فقد تؤدي إلى أعراض احدقانية 
مثل الزلة التنفسية والخفقان والأخماج الرئوية المتكررة 
والتعرق وضخامة الكبد. 

تسمع بالإصغاء نفخة انقباضية خشنة شاملة للانقباض 


سمير سرور 


على الحافه اليسرى للقص تنتشر بشكل أشعة الدولاب. يكون 
الصوت الثاني الرئوي طبيعياً أومحتدا تبعاً لدرجة الضغفط 
الرئوي. 

شماعياً: تلاحظ ضخامة في ظل القلب حين وجود 
تحويلة (شنت) هامة مع زيادة التوعية الرئوية. 

صدى القلب: يعد حجر الأساس في التشخيص إذ يحدد 
التنمط التشريحي. والتبدلات الهيموديناميكية, والضفط 
الانقباضى الرئوي؛ كما يوجه للخطة العلاجية. 

وتعد القخطرة القلبية إجراء مهما لقياس الضغط 
والمقاومة الرئوية ولا تستخدم منوالياً. 

التدبير: 

يعتمد التدبير الدوائي على علاج قصور القلب الا حتقاني 
بالديجوكسين والمدرات والموسعات الوعائية.أماالعلاج 
الجراحي فيستطب خلال السنة الأولى من العمر حين لا 
يكون هناك أي مؤشرات على صفر الآفة أو احتمال انفلاقها 
انغلاقاً عفوياً. ويؤدي إلى نمو الطفل نموا طبيعياً مع نسبة 


اختلاطات قليلة جدا. 
كانيا- العيب الحاجزي الأذيني اعء061 اأقامءة لقتعاة: 
رداكة) 


هو تشوه قلبي يؤدي إلى اتصال ما بين الأذين الأيسر 
والأذين الأيمن: وله خمسة انماط تشريحية: 
١-الفتحة‏ بين الأذينين الثانوية. 
؟- الفتحة بين الأذينين الأولية. 
#- الفتحة ببن الأذينين نمط الجيب الوريدي. 
4- الفتحة بين الأذينين نمط الجيب الإكليلي. 
ه الفتحة بين الأذينين نمط الأجوف السفلي. 
يعد ال 458 من أكثر الآفات القلبية شيوعاً بعد الدسام 
الأبهري ثنائي الشرفات: ويقدر بنحو /107-0/ من الآفات 
القلبية الولادية؛ وتصاب به الإناث أكثر من الذكور بنسبة 7/ 
١‏ 
المظاهر السريرية: 
غالبا ما يكشف هذا العيب في أثناء فحص سريري منوالي 
بسماع نفخة انقباضية صغيرة: وأحياناً بوجود إنتانات 
قصبية متكررة. تفيب العلامات الوظيفية عادة ويكون تحمل 
الجهد ممتازاً ويتناسب مع حياة طبيعية وتطور طبيعي؛ 
وتسمع بالإصغاء نفخة انقباضية ناعمة قذفية في بداية 


امراض القلب الخلقية 


الانقباض أشدها في المسافة الوربية الثانية والثالثة أيسر 
القص بسبب تضيق الحلقة الرئوية تضيقاأ نسبيا. ويكون 
الصوت الأول محتدا؛ أما الصوت الثاني الرثوي فيكون 
منقسما اتقساما واسها وثابتا. 

شعاعياً: ترى ضخامة قلبية حين وجود تحويلة (شنت) 
يسرى يمنى هامة. مع زيادة النوعية الرثويه وتبارز القوس 
الرئويه. 

تخطيط القلب الكهريائي: يلاحظ انحراف محور القلب 
للأيمن وشكل 7:1 في الاتجاهات الصدرية اليمنى. 

الصدى القلبي والدويلر: يقَيَم به فرط الحمل الحجمي 
للبطين الأيمن. وتحديد مكان الفتحة وسعتها والتحويلة 
(الشنت) عيرها. 

القثطرة القلبية: تفيد في قياس الضغط الشرياني 
الرئوي وإغلاق الضتحة باستعمال مظلات مناسية. 

العلاج الدوائي:الديجوكسين والمدرات للمضاعفات 
كقصور القلب الاحتقاني. 

العلاج الجراحي: يعتمد على الجنس والنمط التشريحي 
ويستطب حين تكون نسبة 05/07 أكثر من 3. 

كالثاً بقاء القئاة الشريانية 21161105105 كنا] نال )26م 
ب4خط١):‏ 

تشكل القناة الشريانية جسراً ضخما يصل تفرع الجذع 
الرئوي ببداية الأبهر النازل: تشاهد هذه الآفة المعزولة في 
الأطفال تامي الحمل في نحو ٠٠٠١/١‏ من الولادات الحية: 
وتقدر نسبتها ب ه-١٠2/‏ من آفات القلب الولادية. 

المظاهر السريرية: 

تتعلق الأعراض والعلامات السريرية بقطر القناة ((حجم 
النحويله «الشنت») ويقدرة الطفل على التعامل مع هذا 
الحمل الزائد. فإذا كانت التحويلة كبيرة بدت علامات تشير 
إلى قصور البطين الأيسر كتسرع القلب والزلة التنفسية: 
وكثيرا ما يتعرض الأطفال لالتهابات رئوية متكررة نتيجة 
الاحتقان الرئوي المستمر. 

قد بالاحظ تآخر النمو ويصبح الضغط النبضي هأ1انام 
عالادوع1م عريضاء أما النبض المحيطي فيصبح أكثر حدة 
وقافزا؛ كما تسمع نفخة متواصلة في المسافة الوربية الثانية 
أيسر القص. أما الصوت الثاني الرئوي فقد يكون طبيعيا أو 
محتدا بحسب درجة فرط الضغط الرثوي. 

شعاعياً: مع أن حجم القلب غالبا ما يكون سوياً فقد ترى 
علامات لضخامة الأجواف اليسرى في صورة الصدر وذلك 
حين وجود تحويله يسرى يمنى معتدلة مع زيادة التوعية 


الرئوية: كما يلاحظ توسع في الأبهر الصاعد. 

تخطيط القلب الكهريائي: قد يكون طبيعياً خلال 
الطفولة الأولى. وقد تشاهد علامات إجهاد انبساطي للبطين 
الأيسر حين وجود تحويلة كبيرة. 

الصدى القلبي ثنائي البعد والدويلر الملون: يعد الوسيلة 
التشخيصية الرئيسية: وأما القشطرةالقلبية والتصوير 
الوعائي فقيمنتها تشخيصية وعلد جيه وذلك عن طريق إغلاق 
المناه عبر الجلد. 

كان لاستخدام الاندوميتاسين الوريدي. والأيبويروفين: 
والأسبرين نتائج جيدة في الولدان الذين يقل عمرهم عن 
عشرة أيام: أما بعد هذه الفترة فيستطب الإغلاق الجراحي 
ا وبر الحلد عن طريق القتطرة. 

رابعا- تضيق الدسام الرئوي 5أ5ومة]ه عاله؟ لإتتقصمنرانام 
(5اط©): 

هو عائق تشريحي ديناميكي بوجه الجريان الدموي 
الرئوي من البطين الأيمن إلى السبيل الرئوي. قد يكون 
التضيق الرئوي صمامياآ 5م 3110135 أو على مستوى القمع 
تحت الصمام 5م 1326ناطأل(ناكم[؛ أو ما فوق الصمام وهو ما 
يعرف بالتضيق الرئوي المحيطي 5م [5612م51عم. 

يقدر التضيق الرئوي الصمامي بنحو 25٠‏ من الحالات. 
يمكن تحديد شدة التضيق اعتماداً على مقدار ممال الضغط 
عبر الصمام الرئوي: 

١-التضيق‏ الرئوي الخفيف: ممال الضغط < 4١٠‏ ملم ز. 

؟- التضيق الرئوي المتوسط: ممال الضفط ٠0-10‏ ملم ز. 

*- التضيق الرئوي الشديد: ممال الضغط > ٠١0‏ ملم ز. 

4- التضيق الرئوي الحرج: ممال الضغط يتجاوز ٠١‏ ملم ز. 

الفغالب أن يكون الأطفال المصابون لاعرضيين مع معدل 
نمو طبيعي ويكشف العيب الخلقي اتفاقا, وقد يعاني الطفل 
من زلة جهدية أو سرعة التعب. وقد تحدث في حالات 
التضيقات الشديدة زرقه أو نوب غشي وخناق صدر جهدي 
أووفاة مفاجئة. 

الفحص السريري: 

يلاحظ بالجس دفعة خلف القص مع ارتعاش سنوري 
أمام القص أو من دون ذلك. كما تسمع نفخة اتقياضية عند 
أعلى حافة القص اليسرى تنتشر نحو الخلف والأعلى, ويكون 


الصوت الثاني الرئوي منقسماً ومنخفض الشدة بدرجة 
تتناسب وشدة التضيق. 


شعاعياً: يلاحظ نقص في التوعية الرئوية مع ضخامة 
قلبية منئاسية ودرجة التضيق. 


تخطيط القلب الكهريائي: يكون طبيعيا في التضيقات 
الخفيفة: أما في الحالات الأشد فقد تلاحظ ضخامة فى 
البطين الأيمن وتوسع فى الأذينة اليمنى مع انحراف محور 
القلب تحو الأيمن. 

الصدى القلبي: يعد مفتاح التشخيص الأكيد ؛ إذ يحدد 
درجة التضيق الرئوي والتمط التشريحي؛ وحالة البطين 
الأيمن والدسام مثلث الشرف. 

القخطرة القلبية: تعد وسيلة مهمه في العلاج إذ إن 
التوسيع عبر الجلد عن طريق القثظرة هو التدبير الأمثل 
للتضيق الدسامي: أما التوسيع الجراحي فيستطب حين 
إخفاق النوسيع بالبالون. 

خامسا- تضيق الأبهر الخلقي (405) 5أؤهمعاد 2011: 

هو عدم قدرة الصمام على الانضتاح بصورة كاملة مما يعوق 
جريان الدم الكامل من البظين الأيسر إلى الأبهر. 

يقدر التضيق الأبهري الخلقي بنحو 8-5 من مجمل 
أمراض القلب الولادية: وله ثلاثة أنماط: 

://6 صمامي‎ -١ 

"- ونحت صمامي ./٠١‏ 

'- وقوق صمامي 5/. 

والتضيق الأبهري الصمامي أكثر شيوعا في الذكور من 
الإناث بنسبة .1١/9‏ 

-١‏ تضيق الأبهر الصمامي: يتألف الصمام الأبهري في 
هذا النمط من التضيق من شرفة أو شرفتين بدلا من ثلات 
شرف. وقد يتآلف من أكثر من ثلاث شرف. أو قد يكون هناك 
شذوذ بتشكيل إحدى الشرف كالتحامها جزئياً بعضها ببعض 
أو أن تكون متثخنة. 

يوجد الصمام ثنائي الشرف في نحو 5-١‏ من الناس. 
وريما لا يرافق ذلك تضيق أو قصور في الصمام. 

تصنف شدة التضيق بحسب ممال الضغط عبر الصمام.: 
ويغد التضيق خفيفا إذا كان الممال بين 50-11 ملم ن 
ومتوسطا إذا كان الممال بين 4-5١‏ ملم زء أما إذا كان الممال 
أكبر آو يساوي 0٠‏ ملم زفيعد التضيق شديدا. 

"- تضيق الأبهرتحت الصمامي: قد يكون بشكل غشاء آو 
نسيج عضلي ليفي يطوق مخرج البطين الآيسر: وفي بعض 
الحالات يكون هذا التضيق الليفي العضلي منتشرا يصبح 
معه بشكل النفق. 

ومن الئادر تشخيص التضيق الأبهري تحت الصمامي 
في فترة الوليد أو الرضاعة الباكرة. وقد يكتشف لاحقأ على 
الرغم من إجراء فحص صدى دوبلر سايق للقلب والتأكد 


فراش القلب الخلقية 


من عدم وجود ممال بين البطين الآيسر والآبهر. 

-٠‏ تضيق الأبهرفوق الصمامي: يحدث هذا التضيق فوق 
جيب فالسالفا ويتظاهر بثلاثة أشكال: 

أ- تضيق يشبه الساعة الرملية في الأبهر الصاعد , 

ب- غشاء قوق الصمام الأبهري. 

ج- تضيق منتشر فى الأبهر الصاعد (وهو الشكل النادر). 

والتضيق الأبهري فوق الصمامي شذوذ نادر من أمراض 
القلب الخلقية: وقد يكون فرديا آو عائليا وقد يترافق 
ومتلازمة ويليام. 

تحدد شدة التضيق الأبيهري بتحديد ممال الجريان بدروة 
الانقباض عبر الصمام الأبهري بين البطين الأيمن والبطين 
الأيسر. 

التظاهرات السريرية: 

تعتمد أعراض هذا المرض على شدة تضيق الآبهر. فعلى 
الرغم من أن معظم حالات التضيق الأبهري الخلقي 
لاعرضية: فإن ٠١‏ من الحالات تتظاهر سريرياً في الولدان 
والرضع بأعراض وعلامات قصورالقلب الاحتقاني 
والصدمة. 

معظم المرضى المصابين بالتضيق الأبهري لاعرضيون. 
ويكون تطورهم ونموهم طبيعيا حتى مرحلة متآخرة من 
سن البلوغ: وقد يكشف اتفاقا بسماع نمحة بالفحص 
السريري. 

أما الأعراض التى يمكن مشاهدتها فهي: التعب وعدم 


الشكل )١(‏ 
مرض قلب ولادي قد يترافق بشذوذات ولادية أخرى عديدة 


نحمل الجهد والغشي وختاق الصدر. 

ويجب أن يكون الاتسداد متوسط الشدة على الأقل كي 
يسيب التعب وعدم تحمل الجهد. أما الفشي فإنه يحدث في 
حالات التضيق الشديد فقط ويعود لعدم قدرة البطين 
الأيسر على زيادة نتاج القلب خلال الجهد للمحافظة على 
التروية الدماغية. 

وقد شوهد الموت المفاجِئ في التضيق الأبهري الشديد 
حين تأخر إصلاحه جراحياً. 

تعتمد الموجودات الفيزيائية على درجة التضيق الأبهري, 
ففي التضيق الخفيف إلى المتوسط يكون النيض المحيطي 
طبيعيا وكذلك حجم القلب وصدمة القمة؛ ويكون الصوت 
الثاني طبيعيا. أما في التضيق الأبهري الشديد فيضعف 
النيض المحيطي ويتضخم القلب ويكون الصوت الأول خافتاً 
بسبيب تناقص مطاوعة البطين الأيسر. ويخفضت الصوت 
الثاني مع ازدياد درجة التضيق وقد ينقسم انقساماً عجائبيا. 

تمثل النفخة القلبية المسموعة في التضيق الأبهري 
بصوت جريان الدم عبر الدسام المتضيق. فتسمع النفخة 
الانقباضية النموذجية فى البؤرة الأبهرية عند حافة القص 
العلوية اليمنى. وتنتشر إلى العنق وأسفل حافة القص 
اليسرى والقمه تكون بشدة 75/4 عادة وتعبر عن نضيق يتجاوز 
الممال عبره ٠ه‏ ملم ز. 

وحين يكون التضيق تحت صمامي أو يكون الصمام ثنائي 
الشرف قد تسمع نفخة انبساطية ناجمة عن قصور أبهري 
خفيف مرافق. 

تسمع تكة القذف في التضيق الخفيف والمتوسط أكثر 
مما تسمع في التضيق الشديد لأن هذا الصوت يمثل انفتاح 
الصمام الأبهري وإن عدم سماعه يدل على قلة حركية الصمام 

وحين يتجاوز ممال الضغط عبر التضيق 15 ملم زيجس 
الهرير الانقباضي أعلى القص ويمستوى السباتيين؛ أما حين 
يتجاوزالممال 50 ملم زفإنه يجس على حافة القص اليمنى. 
ويكون التضيق خفيفا في حال غياب الهرير. 

يعمد النشخيص على الفحص السريري وإصغاء القلب, 
ويؤكد بوساطة: تخطيط القلب الكهريائي 800 ؛ والأشعة: 
والصدى دويلرء والقثطرة القلبية. 

فتخطيط القلب الكهربائي ©506: يكون طبيعياً حين 
يكون ممال الضغط عبر الصمام الأبهري خفيفاًء وقد يكون 
طبيعيا حتى التضيق الشديد. 

تشاهد علامات ضخامة البطين الأيسر التي يرافقها 


إجهاد بطيني في التضيق الشديد والمديد. 

ويشير تسطح الموجة 7 وانقلابها في الاتجاهات 1/6 1/5 
غالبا إلى أن التضيق الأبهري شديد. 

وصور الصدرالبسيطة: فائدتها في تحديد شدة النضيق 
الأبهري محدودة, وغالباً ما تبدي بروزا في الأبهر الصاعد 
(التوسع التالي للتضيق) لكن حجم القلب يبقى طبيعياً 
عادهة. 

أما صدى القلب والدويلر الملون: فيحدد موضع التضيق 
ونوعه وشدته ودرجة ضخامة البطين الأيسر وحالة الصمام 
الأبهري. والشذوذات المرافقة في الصمام التاجي أو القوس 
الأبهرية. 

سادساً- تضيق برزخ الأيهر 20215 عط) أه «متاهاءموم: 

قد تحدث تضيقات في كل نقاط القوس المستعرضة للأبهر 
حنى الانقسام الحرقفي ويدرجات مختلفة:؛ ولكن 48/ من 
هذه التضيقات تحدث تحت منشأ الشريان تحت الترقوة 
الأيسر بمستوى منشأ القناة الشريانية, وهو يرى في الذكور 
مثلي ما يرى في الإناث؛ وقد يكون مظهراً من مظاهر 
متلازمة تورنر. [ْ 

ويرافقه في 7١‏ من الحالات تقريبا صمام أبهري ثنائي 
الشرف. ويمكن أن يرافقه شدوذات الصمام التاجي والتضيق 
تحت الأبهري: وحين اجتماع هذه المجموعة من الآفات 
الانسدادية اليسرى يشار إليها بمركب شون. 

قد يصبح التضيق الشديد في برزخ الأبهر واضحاً خلال 
الأيام 0-١‏ بعد الولادة حين انفلاق القناة الشريانية. وفي 
الحالات الأقل شدة وقبل انفغلاق القناة الشريانية يكون 
جريان الدم من الأبهر عبر القناة باتجاه الشريان الرئوي. 
ومع زيادة التضيق في الأبهر يزداد ضفط نهاية الانيبساط 
في البطين الأيسر مسببا حدوث وذمة رئة: كما ينقص 
الجريان الدموي للكلينين. يكون المرضى ( حتى المصابون 
منهم بتضيق شديد ) لا عرضيين في العديد من الحالات, 
أما الأطفال الكبار فكثيرا ما ينتبه طبيب القلبية لمرضهم 
حين يكشف فيهم ارتفاع الضغط الشرياني. 

إن العلامة التقليدية هي انفصال النبض والضغط 
الشرياني للذراعين والساقين. إذ يكون النبض الفخذي 
والمأبضي والظنبوبي الخلفي وظهر القدم ضعيفاً أو غائبا 
في نسبة تصل إلى 4٠‏ من الحالات: في حين يكون الضغفط 
الانقباضي في الساقين أعلى منه في الذراعين بنحو -٠١‏ 
٠‏ ملم زفي الأشخاص الطبيعيين. 

تعتمد موجودات صور الصدر الشعاعية على عمر المريض 


وتأثيرات ارتفاع الضغط الشرياني والدوران الجاتبي. وتظهر 
الصورة الشعاعية في الرضع المصابين بسنضيق شديد في برزخ 
الأبهر ضخامة قلبية واحتقانا رثوياً. 

يؤدي الشريان تحت الترقوة الأيسر المتضخم إلى ظهور 
ظل بارز أيسر المنصف العلوي؛ كما أن تثلم الحاقة السفلية 
للأضلاع (الناجم عن التآكل بسبب الأوعية التفاغرية 
المتضخمة) شائع في الطفولة المتآخرة. 

تخطيط القلب الكهريائي: يكون عادة طبيعياً في الأطفال 
الصفار ويظهر ضخامة البطين الأيسر في الأطفال الأكبر 
سنا آما في الولدان والرضع الصفار فيظهر ضحخامة البطين 
الأيمن آو ضحامة البطينين معا. 

يوضع التشخيص بفحص النبض فحصاً دقيقاً في كل 
الشرايين المحيطية الكبيرة الممكن جسها ومقارنة الضفط 
في الذراعين والساقين. 

صدى القلب والدوبلر الملون: يفيد الدويلر الملون في 
تحديد مكان الاتسداد بدقة:؛ ويفيد الدويلرالتايض أو 
المستمر في تحديد الممال الضفطي مباشرة في منطقة 
الانسداد.ويعد التصوير بالرنين المغنطيسي إجراء مهما قبل 
الغمل الجراحي الذي غائباً ما يستطب بعد السنة الأولى 
من العف 

سابما- تضيق الصمام التاجي الخلقي لهنانه: لهاتمعع مم 

00005 

تضيق الصمام التاجي الخلقي تشوه نادر؛ قد يكون معزولاً 

أو مترافقاً وتشوهات أخرى: أكثرها شيوعاً تضيق الصمام 


الأبهري وتضيق برزخ الأبهر. 
قد يكون الصمام التاجي بشكل القمع وذا وريقات ثخينة 
وخبال وترية قصيرة ومشوهة. 


وتتضمن الشذوذات الأخرى التضيق التاجى بشكل المظلة 
الناجم عن عضلة حليمية وحيدة: والصمام التاجي ثنائي 
الفتحة. 

تظهر الأعراض خلال السنتين الأوليين من الحياة: ويبدي 
هؤلاء الرضع نقصأ في التطور: وزلة تنفسية واضحة ناجمة 
عن قصور القلب: وكذلك يشيع فيهم الزراق والشحوب. 

تشيع في المصابين ضحامة القلب الناجمة عن توسع 
البطين الأيمن والأذين الأيسر وضخامتهما. ولدى معظم 
المرضى دحرجة انبساطية قمية يتبعها صوت أول عال لكن 
العلامات الاصفائية قد تكون غامضة نوعا ما. 

يظهر مخطط القلب الكهريائي ضخامة البطين الأيمن 
مع موجات ”1 طبيعية أو منقسمة أو مؤنفة مما يدل على 


#مراضي القلب الخلقية 


ضخامة الآذين الأيسر. 

قد تظهر الصورة الشعاعية البسيطة ضخامة الأذين 
الأيسر والبطين الأيمن واحتقانا رئوياً. 

ويظهر صدى القلب وريقات صمام تاجى متسمك 
وضخامة الأذين الأيسر مع بطين أيسر طبيعي أو صغير. 

ويظهر الدوبلر ممالاً ضغطيا متوسطا عبرفتحة الصمام 
التاجي. 

ثامناً- تبادل منشا الأوعية الكبيرة التام دهن)أوهمكصةما 
311 أوعرع 01: 

يقدر بنحو 5 من مجموعة آفات القلب الولادية المزرقة. 
وهي تشيع عند الدكور أكثر من الإناث بنسبة 1/7 

الإمراضية: 

ينشأ الأبهرفي هذه الآفة من البطين الأيمن حاملاً الدم 
غير المؤكسج إلى الرئتين: في حين ينشا الشريان الرئوي من 
البطين الأيسر. 

إن الآفات التي تسمح باختلاط الدورانين (.048.1/52م 
450) ضرورية تلحياة: كما أن الاتسداد الديناميكي لمجرى 
تدفق البطين الأيسر يحدث في تحو /٠١‏ من هؤلاء بسبب 
اتحناء الحاجز البطيني إلى الأيسر الناجم عن ضفط 
البطين الأيمن العالي. 

تظهر الزرقة منن الولادة: كما قد تلاحظ علامات قصور 
قلب احتقاني مع عسرة تنفسية وصعوبات الإرضاع. 

تلاحظ سريرياً زرقة متوسطة الشدة: وعسر تنفس. 


الشكل (؟) 
مرض قلب ولادي مع زراق عند الولادة أو بعدها 


وضحامة كبدية حين تطورقصورا لقلب. الصوت الثاني وحيد 
وعال كما تسمع نفخة قلبية انقباضية قدفية ناعمة لتضيق 
رثوي أو نفخة (1/51 إن وجدت. 

التدبير: 

-١‏ إجراءات طبية وجراحية: 

أ- معالجة الحماض الاستقلابي ونقص السكر وكلس 
الدم. 

ب 8)051 وريدي تسريب/أاكسجين/ علاج استرخاء القلب 
الاحتقاني 0117 بالديجوكسين والمدرات. 

ج- خزع الحجاب بين الأذينين عن طريق القثطرة (راشكند 
لستلطاكة؟ ). 

"- إجراءات جراحية: 

أ- إصلاح جراحي تشريحي باكر على المستوى الشرياني 
(لاعاتاذ). 

ب- إصلاح جراحي وظيفي على مستوى الأذينات 
(عمتمدع5). 

تاسماً رياعي فالو )وال ,0 نرعولهناء) 

يحدث بنسبة ٠١‏ من آفات القلب الولادية: وهي أكثرآفات 
القلب المزرقة شيوعا بعد مرحلة الوليد. 

ويتضمن أريمة تشوهات: فتحة بين البطينين حول 
غشائية: انسداد مخرج البطين الأيمن على شكل تضيق 
قمعي. ضخامة بطين أيمن: تراكب أبهر على الحجاب بين 


527 
القصة المرضية: 


نفخة قلبية خفيفة. وزرقة خفيفة حين الولادة تصبح 
أكثر وضوحاً بين الشهرين الثالث والسادس؛أما عسر التنفس 
حين الجهد ونوب الزرقة فتظهر متأخراء وقد يتعرض 
المصابون لنوب من الزرقة وقد يحدث فشل النمو إذا كانت 
الزرقة شديدة. 

الفحص السريري: 

يبدي درجات مختلفة من الرزرقة: وتسرع التتفس: 
وتبقرط الأصابع: ونفخة انقباضية قذفية عالية +-ه/1 
تسمع عند حافة القص العلوية والوسطى (تضيق رثوي). 
مع خفوت الصوت الثاني الرئوي. 


الشكل (؟) وضعية القرفصاء مظهر شائع في الطفل المصاب بمرض 
قلب ولادي مزرق 


الشكل (4) زراق مركزي شديد في وليد مصاب برباغي فاللو 
المعالجة الطبية: حاصرات بيتا الفموية - ومركبات 
الحديد. 
المعالجة الجراحية: إجراءات ملطفة (تحويلة بلالوك - 
توسينغ). أو نامة (إصلاح جراحي تام). 


انواء الاحتزان 


أدواء الاختزان 


أدواء الاختزان5هء01560456 عع510,2 زكانت تسمى الأدواء 
الاندخالية) مجموعة من الأمراض تتظاهر بتراكم مادة 
ماضمن الخلايا وخزنها. وتختلف المادة المخزونة باختالاف 
الحالة المرضية. تعرَى معظم هذه الأدواء إلى خلل في 
الجينات النىي تنظم عمل الإنزيمات 602[/165 المسؤولة عن 
تحويل المواد المختلفة ضمن الخلايا - والتي تدعى الركائز 
15 - إلى نوائج أخرى يحناج اليها الجسم. 

تصنف هذه الأدواء يحسب المادة المخزونة ضمن الخلايا: 
كأدواء خزن الغليكوجين دء5ةء15ل عنذه,0اة مععمء'[(61): وأدواء 
خرن الشحوم 1005265م11 وأدواء عديدات السكريد المخاطية 
55 << وآدواء الشحوه الملخاطية 
5 وأدواء البروتيناتالسكرية 
065 (اع. 

اولاً- أدواء خزن الغليكوجين: 

أدواء خزن الغليكوجين أمراض وراثية تنجم عن عوز 
الإنزيمات المختلفة أو البروتينات الناقلة في سبل استقلاب 
الغليكوجين: فيكون الغليكوجين في هذه الأدواء غير سوي 
كميا أو نوعياً أو كمياً ونوعياً معاً. وهناك أكثر من اثني 
عشر نمطأً من أدواء خرن الفليكوجين: وأصبح التصنيف 
يعتمد حاليا على التظاهرات السريرية والعضو المصاب. 
فهناك أدواء خزن غليكوجين كبدية وآدواء خزن غليكوجين 
عضلية. وتقدرنسبة حدوث أدواء خزن الغليكوجين لكل 
الأنماظ في الولايات المتحدة الأمريكية بنحو ١‏ لكل ٠١,٠٠١‏ 
ولادة حية. 

-١‏ أدواء خزن الفليكوجين الكبدية: 

أدواء خرن الغليكوجين الكبدية هي التي تصيب الكبد 
على تحو أساسي؛ وتتظاهر بنقص سكر الدم وضخامة الكبد 
وفشل النمو؛ وقد يرافق بعضها تشمع الكبد. وقيما يلى 
أكثر أنواعها آهمية: 

أ- داء خزن الغليكوجين النمط الأول (داء فون جيرك 
21:1 ه0/ا): هو اضطراب وراثي صبغي جسدي متنح 
ينجم عن غياب إنزيم الغلوكوز-1- فوسفتاز في الكيد 
والكلية ومخاطية الأمعاء أو عن نقص فعاليته. يسم 
النمط الأول إلى شكلين هما النمط الأول 1 والنمط الأول 
ب. يحدث في كليهما نقص تحويل الغلوكوز -1- فوسفات 
إلى غلوكوز في الكبد وذلك من خلال حل الغليكوجين 


ثناء الخطيب 


واستحداث السكر. 

قد يتظاهر النمط الأول من أدواء خزن الغليكوجين في 
مرحلة الوليد بنقص سكر وحماض لبتي. ولكن التظاهر 
الأكثر شيوعا هو ضحامة الكبد أو الاختلاجات بنقص 
السكرء أو كلاهما معاً وذلك بعمر *-4 شهوز. يكون شكل 
هؤلاء الأطفال مميزا بوجه يشبه الدمية مع امتلاء 
الوجنتين ونحول الأطراف نحولاً نسبياً وقصرالقامة: 
وتبارزا لبطن بسبب ضخامة الكبد؛. تضخم كذلك الكليتان 
في حين يبقَى الطحال والقلب طبيعيين. 

التغيرات الكيميائية الحيوية المميزة لهذا المرض هى 
نقّص السكر والحماض اللبنى اللذان يحدثان بعد قترة 
قصيرة من الصيام؛ إضافة إلى ارتفاع حمض البول والشحوم 
في الدم: وتبقى إنزيمات الكبد طبيعية. تبدي خرعة الكبد 
تضخم الخلايا الكبدية بسبب تراكم الغليكوجين والشحوم: 
وقد يرافق ذلك تليف خضيف (الشكل رقم١).‏ 


)١( الشكل‎ 

تنطبق الموجودات المذكورة على الشكلين. ولكن النمط 
الأول ب يتميز بحدوث أخماج جرثومية متكررة ناجمة عن 
نقص المعندلات وخلل وظيفتها؛ وقد يرافقه حدوث تشرحات 
في الفم وفي مخاطية الأمعاء. 

يوضع التشخيص حالياً بوساطة تحليل الطفرات 
المعتمد على الدراسة الجينية؛ مما أدى إلى الاستغناء عن 
خزعة الكبد. 

المعالجة: تهدف المعالجة إلى الحفاظ على سكر الدم 
ضمن الحدود الطبيعية. وينم ذلك يتسريب السوائل 
السكرية تسريباً مستمرا عبر أتبوب أتفي معدي للمحافظة 


أدواء الاختزان 


على قيم سكر دم طبيعية في أثناء الليل. أو بإعطاء نشاء 
الذرة غير المطبوخ في وجبات متعددة في أثناء النهار ليتحرر 
الغلوكوز منه ببطء ويحافظ على قيم سكر الدم. تتضمن 
المعالجة أيضاً تحديد السكروز والفركتوز واللاكتوز 
والسوربيتول أو تجنب إعطائها. وقد يكون زرع الكبد شافياً: 
يلجأ إليه للمرضى الذين حدثت لديهم أورام كبدية: أو 
اضطرابات استقلابية معندة على المعالجة الدوائية أو 
قصور كبدي أو كلاهما معاً. 

الإنذار: كان العديد من المرضى في الماضي يتوفون بأعمار 
صغيرة: ولكن التشخيص الباكر والمعالجة الفعالة حسنت 
الإنذار مع بمَاء المضاعفات الكلوية وتشكل الأورام الغدية 
الكبديه واحتمال تسرطنها عقابيل خطيرة للمرض. 

ب - داء خرن الفليكوجين النمط الثالث: هو اضطراب 
ورائي صبغي جسدي متنح ينجم عن نقص فعالية الإنزيم 
مزيل تفرع الفليكوجين 08نطعمةطء0 مء608لااع. يؤدي إلى 
تدرك الغليكوجين تدركاً ناقصاً وتراكمه اللاطبيعي. يؤدي 
عوز هذا الإنزيم إلى ضخامة الكبد. ونقص السكر. وقصر 
القامة. ودرجات مختلفة من اعتلال العضلات الهيكلية 
واعتلال العضلة القلبية. وقد يضخم الطحال وتبقى 
الكليتان طبيعيتين. 

تتحسن الأعراض في معظم المرضى. وتتراجع الضخامة 
الكبديه مع تقدم العمر ونزول بعد البلوغ. يكون الضعف 
العضلي في الإصابة العضلية خفيفاً في أثناء الطفولة 
ويزداد ليصبح شديدا بعد العقد الثالث أو الرابع من العمر. 

مخبرياً يشاهد نقص سكر الدم وارتفاع الشحوم. وترتفع 
إنزديمات الكبد والخلون ارتفاعا واضصحا مقارنة بالنمط 
الأول مع بقاء مستوى اللاكتات وحمض البول ضمن الحدود 
الطبيعية. قد يرتفع المستوى المصلي للكرياتين كيناز 016 
في الإصابة العضلية. 

يوضع التشخيص بمعايرة فعاليه الإنزيم في الكبد أو 
العضلات أو الكريات الحمر أو الأرومات الليفية الجلدية 
المزروعة 1010613565 (أكاء لعن ]اناء. وقد يكون تحليل 
الطفرات طريقة تنشخيص غير غازية في معظم المرصى. 

المعالجة: لا يحتاج المرضى إلى تحديد الفركتوز 
والغالاكتوز في الحمية. ويكفضي حين حدوث نقص السكر 
إعطاء وجبات متعددة غنية بالسكريات مع نشاء الدرة: كما 
إن الحمية الفغنية بالبروتين قد تكون فعالة في منع حدوث 
نقص السكر. 

ج- داء خزن الفليكوجين النمط الرابع (داء أتسرسون 


5 )) هو اضطراب ورائي صبغي جسدي متنح ينجم 
عن عوز الإنزيم المفرع ©22[/90» عللاء5:30: ويؤدي إلى تراكم 
الأميلوبكتين. 

يتميزالشكل التقليدي والأكثر شيوعاً بتشمع كبد مترقٍ 
بتظاهر خلال ال18 شهرا الآأولى من الحياة بضخامة كبديهة 
طحالية مع فشل نمو. يترقى التشمع ويؤدي إلى فرط 
توتر وريد الباب وحبن. ودوالي مريء. وينتهي بقصور كبد 
يؤدي للوفاة بعمر ه سئوات. 

يعتمد التشخيص الأكيد على إثبات وجود نقص فعالية 
الإنزيم المفرع في الكبد. والعضلات والأرومات الليفية 
الجلدية المزروعه أو الكريات البيض. ويمكن التشخيص قبل 
الولادة بمعايرة فعالية الإنزيم في الخلايا السلوية 
05 0إ1صلصة أو خلايا الزغابات المشيمية. 

المعالجة: لا توجد معالجه نوعية. وزرع الكبد المجرى 
للمصابين بقصور كبدي ما زالت ننائنجه بعيدة المدى 
مجهولة. 

د- داء خزن الفليكوجين النمط السادس: هو اضطراب 
وراثشي صبفغي جسدي متنح ينجم عن عوز إنزيم 
الفوسفوريلاز 1356/ا101م7105 الكبدية. السيرالسريري 
سليم ويتظاهر بضخامة كبد وتأخر النموفي مرحلة 
الطفولة الباكرة.: من دون إصابة القلبأوالعضلات 
المحيطية. تتراجع الضخامة الكبدية ويتحسن تأخرالنمو 
معالعمر ويزول بمرحلة البلوغ. يعنمد التشخيص على 
المعايرة الإنزيمية في خزعة الكبد. المعالجة عرضية: 
والحمية متعددة الوجبات والغنية بالسكريات فعالة لمنع 
حدوث تقص السكر. 

ه-داء خزن الفليكوجين النمط التاسع (عوز 
الفوسفورياكز كيناز ©225اء! »135ز:0طم1105م): يمثل هذا 
النمط مجموعة منغايرة من أدواء خزن الغليكوجين تنجم 
عن العوز بعدة إنزيمات. يفضل تصنيفها بحسب العضو 
المصاب وطريقة الوراثة. 

عوز الفوسفوريلاز كيناز الكبدية المرتبط بالصبفي <: 
يتظاهر يعمر 0-١‏ سئوات بتأخر نمو وضخامة كبدية تكشف 
عرضا. وارتفاع الكولسترول والشحوم الثلاثية وإنزيمات 
الكبد ارتفاعا بسيطا. تتراجع الضخامة الكبدية وتعود 
الفحوص الكيميائية إلى الحد الطبيعي مع العمر. 

عوز الفوسفوريلاز كيناز الكبدية والعضلية الصبفي 
الجسدي [4114050118: الأعراض البارزة في هذا النمط هي 


الضخامة الكبدية وتأخر النمو اللدان يظهران في الطفولة 
الباكرة: وقد يبدي بعض المرضى نقص مقوية عضلية: 

عوز الفوسفوريلاز كيناز الكبدية الصيفي الجسدي: 
يتظاهر المرض بنقص سكر منكرر ويصاب المرضى بتشمع 

عوز الفوسفوريائز كيناز العمضلية النوعية: يتظاهر 
المرض بتشنجات عضلية وبيلة ميوغلوبين بعد الجهد. أو 
بضعف وضمور عضلي مترق. من دون ضخامة كبديه أو 
قلبية. تكون فعالية الفوسفوريلاز كيناز ناقصة في العضلات 
وطبيعية في الكبد والكريات الدموية. 

عوز الفوسفوريلاز كيناز المقتصر على القلب: يتظاهر 
المرض باعتلال العضلة القلبية في مرحلة الرضاعة يترقى 
بسرعه إلى قصور قلب ثم الوفاة. ويكون عوز الفوسفوريلاز 
كيناز مقتصراً على القلب. الإصابة مميتة ولا يوجد معالجة 
سوى زرع القلب. 

عوز مصنئعة (مخلقة) الفغليكوجين (النمط صفر) 
لعمء 06111 عمفاعطام زد مععمء190 )ب يحدث في هذا النمط 
نقص مخزون الغليكوجين في الكبد: ويتظاهر المرض في 
مرحلة الرضاعة بنعاس وشحوب وقياء ووهن وأحياتاً 
اختلاج وذلك في الصباح الباكر قبل تناول وجبة الإفطار. 
يرافق هذه الأعراض نقص سكر الدم وارتضاع الخلون في 
الدم. 

ويتم تأكيد التشخيص بمعايرة فعالية الإنزيم بخزعة 
الكبد؛ أو بتحديد الطفرة بالدراسة الجينية.المعالجة 
بإعطاء وجبات متعددة غنية بالبروتين. وإعطاء نشاء الدرة 
غير المطبوخ قبل النوم. 

و-داء خزن الفليكوجين الكبدي مع متلازمة فانكوني 
(اععاءزظ-تدمءمه1): يتظاهر هذا النمط بإصاية أنيوبية 
كلوية قريبة ونقص استخدام الغلوكوز والغالاكتوز. وتراكم 
الفليكوجين في الكبد والكلية. تبدأ الإصابة في السنة 
الأولى من العمر بفشل النمووخرع وضخامة كبدية وكلوية. 
وتبدي الفحوص المخبرية بيلة سكرية وييلة قوسفاتية وبيلة 
حموض أمينية معممه. مع مظاهر شعاعية للخرع. ولا 
توجد معالجة نوعية. 

1- أدواء خزن الغليكوجين العضلية: 

يشكل الغليكوجين في العضلات الركيزة لتوليد ال 417 
من أجل التقلص العضلي. تقسم أدواء خزن الفليكوجين 
العضلية إلى مجموعتين رئيسيتين, تتظاهر الأولى باعتلال 
عضلة قلبيه ضخامي وضعف العضلات الهيكلية وضمورها 


ادزاء الاختزين 


المترقي: وتسصمن داء خزن الغلوكوجين النمط الثاني. 
وتسبب المجموعة الثانية اضطرابات الطاقة العضلية التي 
تتظاهر بألم عضلى وعدم تحمل الجهد وبيلة ميوغلوبين 
3 مع استعداد للتعب يسرعة. وتسنضمن 
النمط الخامس والسابع. 

أ-داء خرّن الفليكوجين النمط الثاني (داء بومب 6ندره17 
»5ة0156): داء يومب هو اضطراب وراثي صبفي جسدي متنح 
تبلغ نسبة حدوثه نحو ١‏ لكل 1٠,٠٠٠‏ ولادة حية. يعرى إلى 
عوز إنزيم © ١,4-‏ غلوكوزيداز الحامضية وهو الإنزيم 
المسؤول عن تدرك الغليكوجين في الجسيمات الحالة 
يؤدي هذا العوزالإنزيمي إلى تراكم الغليكوجين 
في الجسيمات الحالة في العديد من الأتسجة والخلايا 
ولاسيما في خلايا عضلة القلب والعضلات الهيكلية 
والعضلات الملس. 

تختلف التظاهرات السريرية باختلاف شكل المرض. فضي 
الشكل ذي البدء الباكر يتظاهر المرض خلال الأشهر الأولى 
من العمر بنقص مقوية وضعف عضلي معمم وضخامة 
كبدية واعتلال عضلة قلبية ضحامي تتلوه الوفاة بعمر 
السنة عادة. أما الشكل الشبابى والكهلي ذو البدء المتأخر 
فيتظاهر بضعف عضلي مترق ببطء يبدأ في أي عمر. وأكثر 
العضلات تأثراً عضلات زنار الحوض والعضلات جانب 
الفقرية وعضلة الحجاب الحاجز, والقصور التنفسي هو 
سيب الوقاة. 

تبدي الفحوص المخبرية ارنضاع إنزيمات العضلات وتظهر 
صورة الصدر في الشكل الطفلي ضخامة قلبية شديدة. 
يؤكد التشخيص بإجراء معايرة الإنزيم في العضلات. وفي 
الأرومات الليفية الجلدية المزروعة ويقعة الدم الجافة أو 
كريات الدم البيض. كما يمكن تشخيص الشكل الطفلي 
في أثناء الحمل (الشكل .)١‏ 
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الشكل (5) 


المعالجة محدودة بالمعالجات الداعمة والملطفة, وقد تفيد 
الحمية عالية البروتين في الشكل الكهلي. 


ادواء الاختزان 


ب - داء خزن الفليكوجين النمط الخامس (داء ماك 
آردل ©1164701): هو اضطراب وراثي صبفي جسدي متنح 
ينجم عن نقص فعالية المفوسفوريلاز العضلية مما يؤدي 
إلى نقص حل الفليكوجين ونوليد ال”4717 في العضلات ثم 
تراكم الغليكوجين فيها. 

تظهر الأعراض في الطفوئلة المتأخرة أو في الكهولة: 
وتتميز بعدم تحمل الجهد مع تشنج وألم عضلي؛ وتحدث 
بعد الجهد بيله ميوغلوبين تالية لانحلال العضلات. ويكون 
مستوى الكرياتين كيناز المصلية 016 مرتفعا في أثناء الراحة 
ويزيد ارتفاعه بعد الجهد . ويؤكد التشخيص بإجراء المعايرة 
الإنزيمية في العضلات. 

المعالجة بتجنب التمارين المجهدة؛ وقد يحسن إعطاء 
السكروز قبل الجهد من التحمل. وكذلك الحمية الغنية 
بالبروتين قد تحسن تحمل العضلات ووظيفتها في بعضص 
المرضى. 

ج - داء خزن الفليكوجين النمط السابع: هو اضطراب 
ورائي صبفغي جسدي متنح ينجم عن نقص فعالية 
الفوسفوروكيناز العضلية:ء وهو إنزيم أساسي منظم لتحلل 
السكر أ5لإ[م0ع'!اع. 

يتظاهر هذا النمط بعدم تحمل الجهد وقد يرافقه 
غثيان وقياء. وتكون الأعراض أشد بعد وجبة غنية 
بالسكريات. هنالك شكلان لهذا النمط يتظاهر الأول 
بمرحلة الرضاعة بضعف عضلي مترق بسرعة مؤدياً إلى 
الوفاة بعمر نحو ؛ سنوات. ويتظاهر الشكل الثاني في 
الكهول بضعف عضلي ثابت مترق بيطء . 

يتم التشخيص بالدراسة الإنزيمية في العضلات,. ولا 
يوجد معالجه نوعية ولكن ينصح بتجنب التمارين المجهدة 
لمنع حدوث هجمات التشنج العضلي وبيلة الميوغلوبين. 

ثانياً- ادواء خزن الشحوم: 

تشكلأدواء خرن الشحوم مجموعة واسعة من 
الاضطرابات الناجمه عن عوز وراثي في إنزيمات هيدرولاز 
الجسيمات الحالة 0501356إ7 [1(5050114 مؤدية إلى تراكم 
الركائز المختلفة بحسب الإنزيمات الناقصة التي يشكل 
السيراميد 061310106 البئية اللأساسية فيها. ومنه تشتق 
مختلف أنواع السضنغوليبيد 10م1128011آم5. يتم استقللاب 
السفنغوليبيد في النسيج العصبي والأعضاء الحشوية من 
خلال سلسلة من التفاعلات التي تتواسطها الإنزيمات 
والني يؤدي خلل كل واحدة منها إلى مرض ورائي مختلف. 

السفنغوليبيدات هي مكونات أساسية لجميع الأغشية 
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الخلوية؛ ويؤدي تراكمها الناجم عن خلل تدركها إلى تبدلات 
وظيفيه وشكلية وتظاهرات سريرية نتميزأدواء خزن 
الشحوم.يؤدي تراكمالفليكوسفنفوليبيد 
دلنم امع 1م205 9ع المترقى في الجهازا لعصبي المركزي إلى 
تنكس عصبي: في حين قد يؤدي تراكمها في الخلايا 
الحشويةه إلى ضخامة حشوية. وشدوذات هيكلية وارتشاحات 
رئوية. وتظاهرات أخرى. 

تعتمد الاختبارات التشخيصية على معايرة الفعالية 
الإنزيمية فى الأرومات الليفية المزروعة أو في الكريات 
البيض. في معظم الاضطرابات يمكن تحديد الحملة. كما 
يمكن إجراء التشخيص قبل الولادة: لأن معرفة التشخيص 
الأكيد ضرورية لاجراء الاستشارة الوراثية. الوراثة صبفية 
جسدية متنحيه في جميع هذه الاضطرابات ماعدا داء 
فابري المرتبط بالصبغي 7. 

١-داء‏ الفانفليوزيد١‏ 1 15أ31051005ا83:218 111:): له شكلان؛ 
الأول وهو الأكثر شيوعا يظهر في مرحلة الرضاعة الباكرة: 
والثاني يظهر في مرحلة الشباب: ينجم كلاهما عن نقص 
فعالية إنزيم بيتا-غالاكتوزيداز عددل 221051 1هع-0 . 

يبدو الشكل الأول سريرياً في الوليد بضخامة كبدية 
طحالية ووذمات واندفاعات جلدية يليه حدوث تدهورروحي 
حركي مترق. وللأطفال المصابين سحنة خاصة. وتشاهد 
بقّعه الكرز في قعر العين في 5٠‏ منهم. 

الشكل الثاني يظهر في أعمار مختلفة بأعراض عصبية 
تتضمن الرنح والرتة والتأخر العقلي والتشنج. التدهور 
بطيء وقد يعيش المصابون حتى العقد الرابع من العمر. 
يؤكد التشخيص بمعايرة فعالية الإنزيم, ولا يوجد معالجة 
نوعية لأي من الشكلين. 

"- داء الغاتفليوزيد؟ 2 105100515اع322ع 2112): يتضمن 
داء ناي - ساكس 15ع53-/[12 وداء ساندهوف 5320011 
وينجم كلاهما عن نقص فعاليه إنزيم بينا-هيكزوزامينيداز 
81650531105 وتراكم الغانفليوزيد؟ في الجهاز 
العصبي المركزي على نحو رئيسي: ولكل من المرضين ثلاثة 
أشكال طفلي وشبابى وكهلي بحسب العمر حين بدء 
الأعراض السريرية: وكلاهما يورث بصفة صبفية جسدية 
متنحية. مع ميل لحدوث داء تاي - ساكس في اليهود . 

يتطور المصابون بداء تاي - ساكس الطفلي بشكل طبيعي 
حنى عمر 5-4 شهورء ثم يبدأ تراجع المهارات الحركية ووجود 
بقعة الكرز بفحص قعر العين. يكون الرأس كبيراً من دون 
استسقاء ويموت المصاب بعمر 0-4 سنوات. يتظاهر الشكل 


الشبابي برنح ورتة وقد لا تشاهد بقعة الكرز. 

التظاهرات السريرية نداء ساندهوف مشابهة لما في داء 
تاي - ساكس ماعدا وجود ضخامة كبدية طحالية. 

يوضع التشخيص بمعايرة الإنزيم في كريات الدم 
البيض. والنشخيص قبل الولادة ممكن: كما يمكن تحديد 
الحملة بالمعايرة الإنزيمية آو بالدراسة الجزيئية الجينية. 
لا توجد معالجة لهذين المرضين حاليا. 

“؟'-داء غوشر356ه15ل 5” “انان ): داء غوشر هو داء خزن 
الجسيمات الحالة عجدءؤزل عع5]0]2 [5050021/(! الأكثر شيوعاً. 
وهوداء خرن الشحوم متعدد الأجهزة يتظاهر باضطرابات 
دموية وضخامة حشوية وإصابة هيكلية. لداء غوشر ثلاثة 
أشكال سريرية بحسب غياب الإصابة العصبية أو وجودها 
وتطورها: الشكل الأول أو الكهلي: والشكل الثاني أو الطضلي؛ 
والشكل الثالث أو الشبابي. ويقدر الشكل الأول بنحو 95/ 
من الحالات. ينجم داء غوشر عن نقص فعالية بيتا 
غلوكوزيداز الحامضية ع112051035اع- 1010 الذي يؤدي إلى 
تراكم الغلوكوزيل سيراميد في خلايا الجهاز الشبكي 
البطاني. 

تبدأ التظاهرات السريرية في الشكل الأول ما بين 
الطفولة الباكرة والكهولة المتأخرة بضخامة كبدية طحالية 
وكدمات وإعياء وألم عظمي. تترقى الضخامة الطحالية 
وتتطور الاإصابة العظمية التي تتظاهر بألم عظمي وكسور 
مرضية مع علامات شماعية. ويتظاهر نقص الصفيحات 
بالرعاف والكدمات؛ وينمقص النمو مع بقاء التطور الروحي 
والذكاء طبيعيين. 

تعد خلية غوشر المشاهدة فى الجهاز الشبكي البطانىي 
ولاسيما في نقي العظم السمة المميزة لداء غوشر. ووجودها 
يوجه بشدة لتشخيصه (الشكل "). 

الشكل الثاني من داء غوشر أقل شيوعاً ويتظاهر بتنكس 
عصبي - سريع الترقي يبدأ بمرحلة الرضاعة - وضخامات 
حشوية شديدة وفشل النمو. وتحدث الوفاة خلال السنتين 
الأوليين من العمر. 

تراوح التظاهرات السريرية للشكل الثالث من داء غوشر 


الشكل ("؟) 


ندواء الاختزان 


مابين الشكلين السابيقين وتبدأ بمرحلة الطفوتة: وتحدث 
الوقاة بعمر ١0-٠١‏ سنة. 

يوجه للتشخيص كشف خلية غوشر ببزل النقي. ويتأكد 
التشخيص بمعايرة فعالية الإنزيم في الكريات البيض أو 
الأرومات الليضية المزروعة. ويحدد الحملة بالمعايرة الإنزيمية 
ويؤكد ذلك بالدراسة الجينية الجزيئية: والتشخيص ممكن 
في آثناء الحمل. 

تتضمن معالجةالشكل الأول المعالجة بالاعاضة 
الإنزيمية؛ وزرع النقى شاف ولكن يراققه تسبة مراضة 
ووفيات عالية مما يحد تطييقه. المعالجة بالإعاضة 
الإنزيمية في الشكلين الثاني والثالث تحسن الضخامة 
الحشوية ولكنها لا تؤثر في الإصابة العصبية. 

4- داء نيمان بيك 56دء015 عل11183-11أ3/6: لداء تيمان 
بيك ثلاثة أشكال تورث بصفة صبفية جسدية متنحية 
وتبدي تظاهرات سريرية مختلفة. ينجم الشكلان أ وب 
عن نقص فعالية السفضتغوميلينازالحامضية 2010 
غ725أاء/108011تأم؟ مما يؤدي إلى تراكم السفنغفوميلين في 
البالعات ع128م20360. أما الشكل ج فينجم عن شذوذ نكل 
الكولسترول مؤدياً إلى تراكم السقنفوميلين والكولسترول 
في الجسيمات الحالة. 

يتميز الشكل آ بمظهر طبيعى حين الولادة: ثم تحدث 
ضخامة كبدية طحالية واعتلال العقد اللمفاوية المعتدل؛ 
وتأخر التطور الروحي الحركي ثم الوفاة بعمر ” سنوات تقريبا. 

السير والتظاهرات السريرية للشكل ب أكثر اختلافا, 
ويشخص المرض في معظم الحالات في مرحلة الرضاعة أو 
الطفولة حين تكشف الضخامة الحشوية في آثناء فحص 
منوالي. 

يتظاهر الشكل ج بيرقان مديد في الوليد؛ ثم يعاني 
تدهوراً عصبيا يترقى ببطء. 

إن وجود خلايا نيمان بيك الوصفية في رشافه نضي 
العظم توحى بالتشخيص الذي يؤكد بمعايرة فعالية 
الإنزيم في الكريات البيض والأرومات الليفية المزروعة: أو 
الأرومات اللمفاوية (الشكل 4). 
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ادواء الاختزان 


ليس هناتك معالجة نوعية لداء نيمان بيك. تنضمن 

الإمكانات المستقيلية للمعالجه الإعاضة الإنزيمية والمعالجة 
الجينية. 
5- داء قابري :ءددء015 13/5 هو داء غير شائع من أدواء 
خرن الجسيمات الحالة يورث بصفة متنحية مرتبطة 
بالصبفي . ينجم عن عوز إنرزيم ألفا- غالاكتوزيداز الذي 
يؤدي إلى تراكم الغليكوسفينغوليبيد في الجسيمات الحالة 
للخلايا البطانية للأوعية وخلايا العضلات الملس. 

يصيب داء فابري الجلد والكلية والقلب والرئة والأمعاء 
والدماغ. ويتظاهر بتقران وعاثئي 308101672]01135. وإصابة 
وعائية في الكلية والقلب والدماغ. وتنجم الوفاة عن القصور 
الكلوي أو الإصاية الوعائية القلبية أو الدماغية. 

يتأكد التشخيص بمعايرة فعالية الإنزيم في الكريات 
البيض والأرومات الليفية المرّروعة. أو الأرومات اللمفاوية. 
وحديثا أصبح بالإمكان تطبيق المعالجة بالإعاضة 
الإنزيمية. 

"-الداء الفوكوزيدي 5100515معناط: هوداء وراثئي صبغي 
جسدي متنح ينجم عن عوز إنزيم ألفا- فوكوسيداز 
عقة100510-.0: يتظاهر فى السنة الأولى من العمر بتأخر 
التطور وضخامهة كبدية طحالية وسحنة خشنة. تترقى 
الاإصابة العصبية وتحدث الوقاة بمرحلة الطفولة: ولا يوجد 
معالجة نوعية لهذا المرض. 

- حخثل المادة البيضاء المتبدل اللون عتأهصروذاء ه11 
'زتام0035]0ءاناء1!: ينجم عن عوز إنزيم آريل سلفنازأً 
خ 3715101121256 الذي يؤدي إلى خرن الشحوم في المادة 
البيضاء مؤدياً إلى زوال النخاعين وتنكس الجهاز العصبي. 
يتظاهر الشكل الطضلي بين عمر 7١و18‏ شهرا بتهيج وفرط 
استثارة وعدم القدرة على المشي ويتلو ذلك الشلل الرباعي. 
وتحدث الوفاة فى العقد الأول من العمر: ويؤكد التشخيص 
بالمعايرة الإنزيمية. والمعالجه ملطفة وداعمة. 

6- داء شارير 015625 12:2:*5: ينجم عن عوز إنزيم 
السيراميداز وتراكم السيراميد في الأنسجة المختلفة. قد 
تبدأ الأعراض في السنة الأولى من العمر بألم وتورم 
مفصلي مع تشكل عفيدات: كما يحدث فشل النمو. قد 
تحدث الوفاة قي العهشرينات من العمر بسبب ذات الرتة 
المتكررة. ولا نوجد لهذا المرض معالجة نوعية. 

ثالثاً- ادواء عديدات السكريد المخاطية: 

هي مجموعة أمراض وراثية مترقية تنجم عن طفرات 
فى الجينات المسؤولة عن إنزيمات الجسيمات الحالة اللازمة 
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لتدرك الغليكوزامينوغليكان 05قع([ع05372120ن زاجم الذي 
يمثل سلسلة طويلة معقّدة من السكريات. وإن فشل تدرك 
القليكوزامينوغليكان الناجم عن غياب إنرّديمات الجسيمات 
الحالة أو نقض فعاليتها يؤدي إلى تراكم هذه المادة ضمن 
الجسيمات الحالة مسببا زيادة حجمها ضمن الخلية ما 
يؤثر في وظيفتها مؤدياً إلى التظاهرات السريرية 
والشعاعية والكيميائية الحيوية التي تختلف باختللاف 
الإتزيم المصاب. 

وهذه الأدواء هي اضطرابات وراثية صبفية جسدية 
متنحية ماعدا داء هانتر الذي يورث بصفة متنحية مرتبطة 
بالصبغي . وتراوح نسبة حدوثها الكلية ما بين 5,؟/ 
وق ٠004‏ ,:اأكثرها شيوعا النمط الثالث. 

١-التمط‏ الأول من أدواء عديدات السكريد 
المخاطية: لهذا النمط طيف واسع من الأعراض 
السريرية يتراوح بين الشديد في داء هيرلير :116نا1آ. 
والخفيف في داء شياي 501612. وهو ينجم عن عوز إنزيم 2 
إيدروتيداز ع1-10101021085آ-» . 

أ- داء هيرلير: يبدو الطفل المصاب بداء هيرلير طبيغياً 
حين الولادة: وتبدأ الأعراض السريرية بالظهور ما بين عمر 
14-1 شهراً بضخامة كبدية طحالية وسحنة خشنة وتغيم 
القرنية. وكبر اللسان ونبارز الجبهة؛ وقسط مفصلي وقصر 
القامة. وخلل تعظم منتعدد <ءام 5010141 505]05[15/إ0. مع تقدم 
الآفة تحدت إصابات دسامية. وتنجم الوفاة عن المضاعفضات 
القلبية والداء الانسدادي بالطرق الهوائية والأخماج 
التنفسية. 

تبدي صور العظام الشعاعية عغلامات خلل تعظم متعدد 
وصفية تتظاهر بثخانة الأضلاع مع فقرات بيضوية الشكل 
وخشونة الشبكة العظمية وضخامة المشاش وعدم اتتظامه 
(الشكل 5). 

ب داء شياي: هو شكل خفيف ينتظاهر بقسط مفصلي 


الشكل (5) 


وداء أبهري وتفيم القرنية وخلل تعظم خفيف. تبداآً 
الأعراض بعد عمره سنوات: ويكون الذكاء والطول 
طبيعيين. ولكن الإصابة المفصلية والعينية شديدة. 

ج - داء هيرلير- شياي: هو شكل منوسط بين الشكلين 
السابقين, تبدأ الأعراض فيه بعمر بين ”- 8 سنوات بإصاية 
عظمية مع ذكاء طبيعي ويعيش المصابون حتى الكهولة. 

"- النمط الثاتي من ادواء عديدات السكريد المخاطية 
(داء هانتر :]112): ينجم داء هاتتر عن عوز إنزيم 
112]35نا؟-2 10117003]6. طيف أعراضه السريرية واسع.: تبدأ 
الإصابة بين عمر؟ - 4 سنوات وتحدث الوفاة بين عمر -1٠١‏ 
6 سنة. أما الأشكال الخفيفة فيعيش المصابون بها فترة 
أطول. 

النمط الثالث من أدواء عديدات السكريد المخاطية 
ز(داء ساتفيليبو مصم53011): للنمط الثالث من أدواء 
عديدات السكريد المخاطية أريعة اشكال متغايرة وراثياً 
ولكنها متشابهة سريرياً. وتكون إصابة الجهاز العصبي 
المركزي شديدة والتظاهرات الجسدية خفيفة, وهذا التفاوت 
مميز لداء سانفيليبو. تبدأ الأعراض بين عمر ؟ - " سئوات 
في طفل يبدو طبيعياً سابقاً. تتدهور الناحية العصبية 
بشدة في معظم المرضى بين عمر"؟ - ٠١‏ سنوات. 

4- النمط الرابع من أدواء عديدات السكريد المخاطية 
(داء موركيو 110ا110:0): للنمط الرابع من أدواء عديدات 
السكريد المخاطية شكلان: يتظاهر كلاهما بِقَزامة على 
حساب الجذع وترسبات ناعمة في القرنية:؛ مع المحافظة 
على ذكاء طبيعي. 

6 النمط السادس من ادواء عديدات السكريد المخاطية 
(81323آا-اناه0513201): يتظاهر النمط السادس من أدواء 
عديدات السكريد المخاطية بإصابه جسدية تراوح بين 
الشديدة والخفيفة كما في النمط الأول. ولكن مع المحافظة 
على ذكاء طبيعي. تنميز الإصابة في الشكل الشديد بتغيم 
القرنية وقسط مفصلي. وإصابة قلبية دسامية. واستسقاء 
الرأس. وخلل تعظم متعدد. 

5 -النمط السابع من ادواء عديدات السكريد المخاطية 
(515): للنمط السابع من أدواء عديدات السكريد المخاطية 
طيف واسع من التظاهرات السريرية: يبدو الشكل الأشد 
بخزب جنيني مشيمي مميت قد يكشف في الحياة الرحمية 
بالفحص بالأمواج فوق الصوتية. في حين يمكن أن تستمر 
حياة بعض الولدان عدة شهور. 

التشخيص: ينم النتوجه لتشخيص أدواء عديدات 


ادواء الاختزان 


السكريد المخاطية يإجراء صور شماعية للصدر والعمود 
الفضري والحوض واليدين تبدي علامات خلل التعظم: 
ويدعم ذلك تحري اطراح الغليكوزمينوغليكان في البول. 
ولكن تأكيد التشخيص يعتمد على المعايرة الإنزيمية في 
المصل والكرياتالبيض أو الأرومات الليفية المزروعة. 
التشخيص في أثناء الحمل ممكن باستخدام خلايا السائل 
السلوي أو خزعة الزغابات المشيمية. 

المعالجة: يؤدي زرع النقي أو زرع دم الحبل السري إلى 
تحسن سريري واضح في الأنماط ١‏ و؟ و5. 

وجد أن المعالجة بالاعاضة الإنزيمية للأنماط ١‏ و؟ و" 
تنقص الضخامة الحشويةه وتحسن معدل النمو وحركة 
المفاصل. وقد تكون المعالجة الأفضل جمع المعالجة 
بالإعاضه الإنزيمية وزرع الخلايا الجذعية. 

رابعا- أدواء الشحوم المخاطية 15ذ1005ص1210011: 

أدواء الشحوم المخاطيه أمراض نادرة تورث بصفة صبغية 
جسدية متنحية. وهي تنجم عن خلل في نقل إنزيمات 
الجسيمات الحالة. وتتظاهر سريرياً بمظاهر تشبه داء 
هيرلير. يؤكد التشخيص بالمعايرة الإنزيمية في المصل وفي 
الجسيمات الحالة: والمعالجة عرضية. 

١-النمط‏ الثاني من أدواء الشحوم المخاطية لاءع©-1 
015685: يشبه هذا المرض داء هيرلير مع غياب طرح 
عديدات السكريد في البول. يكون الوزن حين الولادة ناقصا 
في يعض المصابين مع سحنة خشنة وضخامة لسان: وتحدد 
حركة المفاصل ونقص المقوية. يترقى المرض سريعاً ويؤدي 
إلى الوفاة بعمر ه - م سنوات. 

"-التمطط الثالث من أدواء الشحوم المخاطية 
ادهع 55ل زامم ع«عاعن11]-00ناء1*5: هو شكل أ خف من السايق 
ويدؤه أكثر تأخرا: يبدو المصابون بعمر 4-7 سنوات بقصر 
القامة وقسط مفصلي.ء وتترقى الإصابة ليتخرب مفصل 
الورك. تتضمن الإصابة العينية تغيم القرتية واعتلال 
الشبكية. وتحدث الإصابة القلبية مع نهاية العقد الثاني 
من الحياة. ويعيش بعض المصابين حتى العقد الرابع أو 
الخامس من العمر. 

خامسا- ادواء البروتينات السكرية: 

هي أمراض تنجم عن عوز الإنزيمات المسؤولة عن تدرك 
قليل السكاريد 011805302132:106: وهي تورث بصفه صبغية 
جسدية متنحية. سيرها مترق مع مظاهر سريرية تشبه 
المظاهرالمشاهدة فى أدواء عديدات السكريد: وتنضمن 
السياليدوز 15ز51211005: وا لغلا كتوسيا ليد وز2[130105121100515ع 


ا ؟ 


أدواء الاختزان 


وأسبارتيل غلوكوزامينيوريا 113 اطتتهة05 نا[ع 8111م 35: وألفا- وإصابة عظمية وحشوية. ليس لهذده الآأمراض معالجة 
مانوسيدوز 0130005100515-)0 . يبدي جميع المصابين بهذه نوعيه. وهنالك محاولات للمعالجة بزرع النضي. 
الأمراض سحنة خشنة ومظاهر إصابة عصبية مختلفة 


ا" 


اعتلالات الدماغ الاستقلابية في الأطفال 


اعتلالات الدماغ الاستقلابية في الأطفال 


تعداعنلالاتالدماغالاستقلابية ن1ذ[00ه]ع72 
وعنط)همهلنامععمء جزءاً مهما من الأمراض العصبية في 
الأطفال؛ وتتميز باعتلال دماغي مترق خلافاً للاعتلالات 
الدماغية الثابتة التي تشاهد في تشوهات الدماغ أو في 
الاضطرابات الصبغية. وتقييم ترقي الأعراض العصبية 
ليس بالأمر السهل دوما في الأطفال. ومن الصعوبات 
الأخرى في تشخيص هذه الأمراض حدوث بعضها بشكل 
نوب حادة تشبه الحالات الخمجية. ولسهولة التوجه 
للتشخيص يمكن الاعتماد على العمر حين بدء الأعراض 
وعلى المظاهر السريرية الرئيسية؛ فهناك لكل مجموعة 
عمرية (وليد - رضيع - طفل) أنماط معيّنة من التظاهرات 
السريرية تساعد على تحديد المرضص. 

اولاً- في الوليد سوط عم 

الجنين محمى إلى حد ما من التظاهرات الاسنقلابية: 
فالأم قادرة على استقلاب المركبات التي لا يمكن للجنين أن 
يسنقلبها. لهذا من الشائع وجود فاصلة حرة بين الولادة 
وظهور الأعراض العصبية. وتتظاهر اضطرابات الحموض 
الأمينية واضطرابات حلقة البولة بعد أن يبدأ الوليد يتناول 
البروتينات. تكون التظاهرات العصبية لهذه الأمراض في 
هذا العمر غير نوعية وعلى الطبيب أن يتنبه لا حتمال وجود 
اصطراب استقلابي في الوليد الذي لديه: 

-١‏ اضطراب الوعي الذي يحدث بعيدا عن فترة المخاض 
والولادة أو بغياب قصة نقص التأكسج. 

؟- اضطراب المقويه والوضعة وغياب الحركة العفويةه. 

+- اضطراب حلقة النوم - الصحو. 

4- اضطراب حركات العين. 

5 اخيلاجات. 

“-أعراض أخرى مختلفة كنوب توقف التنفس المتأخرة: 
وضعف الرضاعة والقياء. وكثيراً ما يشك لدى هؤلاء 
بالخمج. ولكن التقييم يكشف السبب. 

وهناك بعض المظاهر السريرية (ليست حصرا عصبية) 
التي إن صودفت تزيد من احتمال الإصابة؛ وهي: 

-١‏ صعوبات التغذية (قياء؛ أو صعوبة البلع) التي تحدث 
بعد فترة من الرضاعة الطبيعية (اضطرابات الحموض 
الأمينية, والحموض العضوية وحلقة اليوريا). 

؟- قرط النهوية (حماض). 


سمير بقلة 


#*- رائحة خاصة في البول كداء بيلة شراب القَيقَب 16م102 
((1نا815) عكةءوأل عدءنا منملإز5: وبيلة حمض الإيزوفاليريك 
4 215017216736 وييلة حمض الغفلوتاريك تمط !1. 

4- مظاهر شكلية جسمية خاصة متلازمة عععء ]22611 
اضطراب عديدات السكاريد المخاطيهة. 

ه- ضخامة كبدية طحالية (أدواء الخرن). 

1-اعتلال العضلة القلبية (اضطرابات المتقدرات:؛ داء 
بومب عم052و). 

/ا- كلية عديدة الكيسات وأدواء البيروكسية 26107150116 
وعيوب الحموض العضوية. 

8- الساد: واضطرابات الجلد والأشعار(أدواء البيروكسيّة, 
عيوب الحموض العضوية). 

ويكون التقييم العام لهؤلاء المرضى - رغم أنه قد يتغير 
مع كل حالهة بحسب الوضع السريري والموجودات المخبرية 
الأولية - كالتالي: 

-١‏ تحديد التظاهرات السريرية الموحية بالمرض العصبي 
العضلي. ويتضمن ذلك تحري القصة العائلية للأطفال 
المصابين وغياب العلامات المخبرية للخمج. 

-١‏ مجموعة بدئية من التحاليل المخبرية تتضمن: تحري 
الكيتون في البول؛ وحمض اللبن في الدم وسكر الدم. 
والأمونيا والكارنيتين 030011106. وغازات الدم لتحري 
الحماض والمعاوضة التنفسية, وسكر السائل الدماغي 
الشوكي والبروتين وحمض اللبن. 

ويتوصل بذلك إلى عدة مجموعات من الشنوذات: 

أ- حماض كيتوني + نقص سكردم: كما في بيلة الحموض 
الأمينية والعضوية: وداء خزن الغليكوجين الأول. 

ب- حماض لبني كما في عوز البيروفات ديهيدروجيناز 
والبيروفات ديكاريوكسيلاز أو أعواز إنزيمات السلسلة 


الننة لتنفسية. 
ج- فرط أمونيا الدم والقلاء التنفسي: كما في اضطرابات 
حلقة اليوريا. 


د- نقص سكردم لا كيتوني كما في عيوب أكسدة 
الحموض الدسمة المتقدري. 

والخطوتان التاليتان (" و 4) تتمان عادة معا: وتسمحان 
بتقص ادق لاحتمالات التشخيص: 

*- عينات من الدم والبول تؤخد في أثناء المرض الحاد 


ما ؟ 


اعتلالات الدماغ الاستقلابية في الأطفال 


تكشف الحالة في ذروة الاضطراب الاستقلابي. من أهم 
الفحوص: 

أ- رحلان الحموض الأمينية: وكارنيتين البلازما؛ وأسيل 
كارنيدين والغليسين. 

ب- الحموض الدسمة طويلة السلسلة جداً في البلازما. 

ج- رحلان الحموض العضوية في البول. 

د- حمض الفيناني 2010 عذمة]لا!م, والحموض الصغفراوية 
في الدم والبول. 

ه- عيار انريمي نوعي. 

و- خرعة كبد - وعضلات... 

4:- لما كان من المحتمل حدوث أذية دماغية إذا تأخر 
التدبير يبدأ بعدد من العلاجات غير النوعية فورالشك 
باضطراب استقلابي عصبي ويعد أخذ العينات الدموية 
وإرسالها إلى المخبر. تتضمن هذه التدابير العلاجية: 

أ- تحديد الوارد البروتيني. 

ب- حقن غلوكوز وريديا. 

ج- البيكريونات للحماض. 

د- بنزوات الصوديوم لتسهيل الطرق البديلة للأمونيا. 

ه- الفيتامينات, ومنها 812 (6500 مكروغرام في اليوم) 
وال «تامط (١٠ملغ/يوم).‏ 

و- الكارنيتين ٠٠١(‏ ملغ/كغ/يوم على جرعتين). 

ز إمكانية التحال الصفاقي أو الدموي. 

هذه التدابير على الرغم من أنها غير نوعية: ولكنها كثيراً 
ما تسمح بتحسين الأعراض العصبية ريثما يُتوصل إلى 
التشخيص الأكيد. 

ثانياً- الرضع الصغفار (الرضاعة المبكرة): 

للاضطرابات الاستقلابية التي تظهر بين عمر شهر وعمر 
سنة. علامات سريرية مميزة نسبيا ذات أهمية في 
التشخيص التفريقي: يمكن تلخيصها في المجموعات 
التالية: 

-١‏ التقهقر المصبي أو فقدان الركائز التطورية: أهم 
أمراض هذه المجموعة: داء ليغ طعأء.1. داء كراب 3066,كآ, 
داء كانافان 323722). داء نيمان بك عل21-م2هطرة1]. داء 
غوشر 021061). داء فارير ععطرة"1. 

"- أعراض أو علامات عصبية فريدة تتضمن: 

أ- فرط مموية مع فرط استثارة: داء 72006ك! الداء 
الفانفغليوزيدي ؟ 2 82081105100515 01/12 . 

ب- سوء وظيفة تنفسية متقطعا: مع حماض استقلابي 
أو من دون ذلك ( ليغ. عيوب حلقه اليوريا والكارنيتين). 


سكين 


ج- رقصا أو خلل مقوية: (داء ليغ. غلوتاريك أسيد يوريا). 

د- اضطرابات عينية: (تشوهات. وتنكس شبكية صباغي). 
ويفّعة الكرزة (الداء الغانغليوزيدي! ! 105100515اع22ع 01/1 
٠:‏ فارير...) وقد تترافق مع نوب رَمُعية عضلية (داء البرز 
وعم . بيوتينيداز داء منكه دعادء71). 

"- تظاهرات غير عصبية مهمة في التشخيص تتضمن: 

أ- فشل النمو (داء ليغ. وفارير: ومنكه. وكاناقان. ويومب). 

ب- ضخامة حشوية: أدواء غوشر 08910161 .01/11 . 

ج- تبدلات شكلية: 0111 ومنكه ولو ع00.] وزلويكر 
ععع 2111 . 

د- تبدلات جلدية: الأشعارأو هيكيلية(فارير 
وع5هل810]1501 ومنكه و0111 ولو وغوشر). 

ه- حماضاً أنبوبياً كلوياً. سوء وظيفة كبدية أو كظرية 
زنو علام[). 

و- اندخالات في الكريات البيض .2110167() .؟عطمة) 
(11ا0. 

وتتضمن الدراسة المخبرية البدئية في هذا العمر: 

-١‏ عيار الفلوكوز. والأمونيا. وحمض اللين. والأجسام 


الكيتونية والكارنيتين في الدم. 
؟- عيار اللاكتات: والفلوكوز والبروتين في السائل 
الدماغي الشوكي. 


*- تقييما عينيا يتضمن تخطيط كهريية الشبكية 
والفحص بالمصباح الشفي. 

4 - تخطيط الأعصاب (سرعة النق ل العصبي) 
والعضلات. 

ه- الرنين المغنطيسي 1/111 للدماغ. 

1- رحلان الحموض الأمينية في الدم: والحموض 
العضوية فى البول. والحموض الدسمة في الدم. 

- خزعة من النسيج المناسب (نقي عظام: آوملتحمة..). 

يؤكد التشخيص لاحقا بالاختبار النوعي. 

ثالثاً- فترة الرضاعة المتآخرة )"-١(‏ سنة: 

يظهر في هذا العمر العديد من الأمراض السابقة: وريما 
كانت بمظاهر سريرية مختلفة عن مظاهرها في العمر 
الأصغر. كما تظهر في هذا العمر أمراض أخرى لأول مرة. 
وهناك العديد من التظاهرات السريرية النوعية يجب 
الانتباه إليها: 

١-اضطراب‏ السير المترقي: مجموعة أدواء خزن الشحوم 
والأمراض التي تصيب السبيل الهرمي أو الأعصاب 
المحيطية أو كليهما معا. 


-١‏ رَنْحَ. عسر مقوية أو رقص كنعي: رنح توسع الشعريات. 
منلذزمة 11 . 

"- الرمع العضلي 109001011015 وجود ضعف قدرة بصرية 
يوحي بشدة على الداء الليبوفوسيني السيروئيدي 061010 
كأكممكء كنا1مم 1 . 

4- اعتلال الدماغ (السبات) النوبي: 

أ- عيوب الأكسدة 8 (متقدرية). 

ب- عيوب حلقة اليوريا. 

ج- اضطراب الكارنيتين. 

د- بيلات الحموض الأمينية (بروييونيك. أو ميثيل 
مالونيك. أو بيلة شراب القيقب (1آ[8/151). 

ه- بيلات الحموض العضوية. 

و- متلازمة ليغ, وعوز بيروفات ديهيدروجيناز. وعوز 
فروكتوز و" بيفوسفات. 

0 تشوهات هيكلية مترقية: أدواء عديدات السكاريد. 

رابعاً- الطفولة والمراهقة: 

لكثير من الأمراض التي تحدث بعمر باكرأشكال 
متأخرة. قد تظهر في هذا العمر مثل داء كراب وتاي- ساكس 
25> -/ا12. والمظاهر السريرية المميزة للأمراض العصبية 
الاستقلابية في هذا العمر: 

-١‏ تشنج مترق: (الاعتلال العصبي النخاعي الكظري»: 
والتشنج النصفي العائلي المترقي. والأشكال المتأخرة من 
حثل المادة البيضاء متغاير الصباغ. وداء كراب وعوز 
الأرجينان و6312 وداء هالرفوردن- سباتر -مم]ع02 7ه 1211آ 
+21) وتتميز كل هذه الحالات بالترقي البطيء مع 
اشتراك المظاهر الحركية الروحية. 

؟- رئح مخيخي (مع رمع عضلي. وسوء وتار. ورئح 
فريدرايخ). 

7- رمع عضلي: تظاهرة أساسية في 8/111011؛ داء لافورا 
8 ا!: سيال- دوزيس 5121-00515 تمط 11. 

4- أعراض خارج هرمية: صملء ورقصء وكنع. وخلل 
التوتر 50013/ال (سوء وتار)؛ وتميز التظاهر السريري لأدواء: 
ويلسون. هنتيتغتون, هالرفوردن سباتزء ويعض الحماضات 
العضوية:؛ والعديد من المتلازمات العائلية لخلل التوتر 
والرقص الكنعي؛ وبعض مرضى رنح توسع الشعريات 
يتظاهرون بخلل التوتر أو كنع أو بكليهما معا. 

5- اعتلال عصبي أو إصابة عصبون حركي مترق: يشاهد 
الاعتلال العصبي المترقى في داء ريفسوم 12لا5]ء 218 
واعتلالات اللأعصاب النشوانية العائلية 1010ئا250: وداء 
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7 ؛ وداء فابريء والبورفيريا الحادة المتقطعه. 

5- خلل روحي وتبد لات سلوكية: أمراض تتظاهر بإصابة 
منتشرة في الجهاز ا لعصبي المركزي, بينها أمراض المتقدرات 
(للللاطلطا) ومعطة لع -لععع 2 0جة لزومع1امء 5نامصاءم:3ل2 
-عع201ا5 لظة ذ5زوهل10ع2 عنغع13 لإطاهمملةطمععمء لمسلممء0 تدر 
(5خ.آ118) دعل0ذأمء عغ11!: والأشكال الشبابية لل 01/12, وحثل 
المادة البيضاء متغاير الصباغ والحثل الكظري الأبيض. 

-٠‏ اعتلال دماغ نوبى: أهمها هنا داء هارئنب مناماكة1] 
(مع طفح جلدي مستمر واعراض نفسية نوبية). ثم 
الحماضات العضوية. وعيوب حلقة اليورياء وعوز 
البيوتينيدازواضطرابات المتقدرات: وهذه كلها تبدأ في أعمار 
أكبر عادة. 

8- حوادث متكررة شبيهة بالنشبات: بيلة الهوموسيستين؛ 
وداء فابري وداء 5ع!8462: وتعد هذه الحوادث التظاهرات 
المميزة لأدواء المتقدرات (45.آ3/5). 

4- فقد رؤية مترقي: الشكل الشبابي للداء العصبي 
الليبوفوسيني السيروئيدي 5أدممء115ه0م1! لزمععه لقممسناعم 
(7101).: والسيالودوزيزء والحثل الكظري الأبيض. والشكل 
الشبابي لداء كراب. و71151.85: وضمور العصب البصري 


لليبر (:1.666). 
بعد هذا التقديم للمقارية السريرية لهذه اللاضطرابات 
الاستقلابية هذه أهمها: 


أولاً- اضطرابات استقلاب الحموض الأمينية 
,سكتام ط هاعم كل111021ة: 

-١‏ بيلة الفينيل كيتون 53ذ؟نالزماء»!1زمع:ام (ل11>1): هي 
اضطراب استقلاب الفنيل آلانين يؤدي إلى تأخر عقلي 
شديد وخلل في تطور الأصبغة,. لذا يكون المصابون أبهت 
لوناً شقرالشعر وزرق العينين» ومستوى الذكاء في غير 
المعالجين أقل من .7١‏ تتضمن الأعراض الباكرة الهياج 
والقياء الشديد الذي كثيراً ما يقود إلى جراحة لتضيق 
بوابي؛ وقد يحدث طفح أكزيمائي على الوجه: وتشم رائحة 
خاصه مميزة (رائحه حمض الفنيل أسيتيك)؛ تشبه 
الرائحة الفأرية. وتشمل الموجودات العصبية عدا التأخر 
العقلي الشديد: فرط المقوية الخفيض (حالات قليلة من 
تشنج نصفي شديد )؛ وصغر الرأسء ورجفاناً, وحركات غير 
هادفه في اليدين؛ واضطرابات سلوكية وفرط حركية؛ تحدث 
الاختلاجات في ربع الحالات: ويكون تخطيط الدماغ شاذا 
في 28٠١‏ من الحالات. قد يبدي تصوير الدماغ الملقطعي أو 
بالرنين المفنطيسي ضمورا قشريا. تنجم الإمراضية 


لاا > 
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العصبية للمرض عن تأخر النخاعين في الجملة العصبية 
المركزية. نتراكم في الدم مقادير عاليه من الفينيل الانين 
يتحول بعضها إلى مواد وسيطة يمكن كشفها في البول 
(اختبار كلورالحديدي). الطريقة المثلى للسشخيص هي 
عيارا لفينيل آلانين في الدم الني أصبحت تستعمل لا جراء 
مسح وليدي لكشف المرض قبل تطور الأعراض العصبية. 
الخلل الإنزيمي في بيلة الفينيل كينون([اعاط) 
8غ علا لامع امهو عوز إنزيم الفينيل الانين هدروكسيلاز 
الذي يمنع نحول الفينيل الانين إلى تيروزين (تقص 
المسنوى المصلي للتيروزين). وقد كشفت مورثه المرض على 
الصبغي ؟١‏ ؛ مماأدى إلى القدرة على التشخيص في أثناء 
الحمل. ينتقل المرض بصفة جسمية مقهورة: وكشف ما لا 
يقل عن ”١‏ طفرة مختلفة في مورثة الفينيل آلانين 
هدروكسيلاز 

العلاج بتحديد الوارد الغذائي من الفينيل الانين, 
للمحافظة على مستوى دموي منه أقل من ٠٠١‏ مكرومول/ 
ل. ولم ينفق بعد على العمرالذي توقف فيه الحمية. وقد 
أوقفت سابقا بعمر ه سنوات. ولكن تبين من دراسات لاحقة 
أن إيقاف الحمية بعمر" سنوات أدى إلى تناقص حاصل 
الذكاء (10) )0)167نان ععمعت1!اء1م1ز. ومع ذلك يمكن التخفيف 
من صرامة الحمية بعد عمر " سئوات. 

"- اضطرابات استقلاب البيويترين ملععام10ط: مجموعه 
اضطرابات سميت فرط فينيل الانين الدم الخبيث أو بيلة 
الفينيل آلانين غير النموذجية تنجم عن خلل في تركيب 
السبراهدروبيوينرين 66518م7211(050610ا6) اللازم لعمل 
الفينيل الانين هيدروكسيلاز. يرى في الطفل المصاب فرط 
مقوية شديد مع نوب قعس ظهريء وقد تحدث اختلاجات 
باكرة (في الشهرالثالث منالعمر). والنوبالرمعية 
العضلية 100010710 شائعة: اشتداد المنعكسات الوثرية مع 
علامة بابتسكي إيجابية: وصعوية الرضاعة. وفرط مفرزات 
وإلعاب. يبدو الطضل وسناء وقد يصاب برجفان أو حركات 
عسر مقوية. يتراجع الوعي تدريجيا. وقد يصل إلى تأخر 
شديد. يبدي تصوير الدماغ ضمورا دماغياً. ويكون الرأس 
صغيراء ويتوفى المصاب في سن الطفولة عادة. يرتفضع 
مستوى الفينيل آلانين في الدم. المشكلة أن بعض الحالات 
تحدث من دون ارتفاع الفينيل آلانين في البدء - على الأقل 
في فترة الرضاعة- ليرتفعلاحقأ.يتدخل 
التتراهدروبيويترين أيضاأً بوصفه عاملاً وسيطأً في هدرلة 
السريبتوفان والنيروزين. ويؤدي عوزه إلى خلل في تركيب 


ادن 


السيروتونين والدويامين والنورابينفرين. يتم التشخيص 
بعيارال 10715 في البول. أو بإعطاء السراهدروبيويعرين 
الذي يؤدي إلى تناقص نركيز الفينيل الانين في الدم إلى 
مستواه الطبيعي سريعا. في حين لا يحدث ذلك في 
المصابين ببيلة الفينيل كيتون ([(2161) (ويتم الاختبار 
بإعطاء ١"ملغ/كغ‏ مع غذاء طبيعي. ويتأكد التشخيص يعيار 
الإنزيم الناقص في خزرعة كبدية أو فى اللمفاويات أو 
مصورات الليف. كما يمكن تقييمه في اختبار المسح 
الوليدي). 

كشفت مورثة الإصابة على الصبغي الرابع. وكل هذه 
الاضطرايات جسمية مقهورة. والنشخيص قبل الولادة 
ممكن. 

العلاج بإعطاء: تتراهدروييويترين. ه هدروكسي 
تريتبوفان وال 207284. 

"- بيلة شراب القيقب "انا منا0ازك علصغم (815101): 
©1585 خلل فى استقلاب الحموض الأمينية متشعبة 
السلسلة. يكون مميتاً في معظم الحالات الوليدية حتى 
المرضى الذين شخصوا باكرا وعولجوا جيدا قد يموتون في 
فترة الرضاعة. والأطفال الناجون مصابون غالبا بتأخر 
عملي. يحدث الخلل في الديكاريوكسيلاز المسؤول عن 
استقلاب اللوسين. والإيزولوسين والفالين والذي يمكن 
كشفه فى الكريات البيض أو المصورات المزروعة. 

يبدو المصاب طبيعياً حين الولادة لتبدأ الأعراض بعد 
4 ساعة - ه أيام بصعوبة رضاعة أو اضطراب التنفس مع 
فقد المنعكسات الذاتية فقدا مترقياً. وقد يحدث نقص سكر 
دم عرضي. والأعراض الوصفية هي: الاختلاجات: والقعس 
الظهري والصمل العضلىي المعمم (مع رخاوة متقطعة أو 
من دون ذلك). وقد يكون السبات عميقا. يشاهد في صورة 
الدماغ ضمور قشري مع إصابة المادة البيضاء. تحدث الوفاة 
عادة بعد تطور صلابة فصل المخ. 

اشنق اسم المرض من رائحة البول. ترتفع الحموض 
الأمينية المتشبعة السلسلة ومشتقاتها الكيتونية في الدم 
والبول. ويكون التشخيص بعيار هذه الحموض في الدم. 

قد تحدث أشكال خفيفه يكون فيها العوز الإنزيمي غير 
تام. وتحدت الأعراض في بعض هذه الأشكال بشكل نوبي 
(نوب من بيلة حموض كيتونية) بأعراض عصبية متكررة 
من رنح ووسن في طفل مصاب بنأخر عقلي أو من دون هذا 
التأخر. قد تثارالنوب بالخمج والجراحة أو التخدير, وهناك 
شكل خاص من المرض وصف بأنه مستجيب للتيامين. 


تنتقل كل أشكال المرض بصفة جسمية مقهورة. 
والتشخيص قبل الولادة ممكن. يجب تطبيق النيامين مع 
تنظيم الحمية حتى المحافظة على مستوى مصلي طبيعي 
من الحموض الأمينية المتشعبة. قد تكون المعالجة صعبة,. 
ولكن في بعض الحالات التي شخصت وعولجت باكرا جدا 
أمكن الوصول إلى تطور عقلي طبيعي. 

ثانيا- اضطرابات استقلاب الحموض العضوية أءأمدع 07 
01501055 تسكتام طهاعص كلاء2: 

-١‏ خلل اسنقلاب البروييونات» الحماض البروبيوني 
دنسءل2 عتدمام0:م: يحدث في هذا الاضطراب (وفي 
الحماض الميثيل مالوني؛ وفي عوز الكاريوكسيلاز المتعدد) 
مرض حماضي مهدد للحياة في الرضاعة الباكرة ينميز 
سريريا بالقياء. والتجفاف مع تطور نحو السبات. ويتميز 
استقلابيا بارتفاع خلون الدم ارتفاعاً شديدا: وانخفاض 
البيكريونات وال011: قد ترتقع أمونيا الدم مع ارتفاع غليسين 
الدموالبول. تحدث هجمات معاودة من الحماض 
الاستقلابي مترافقة والخلون مشابهة لما يشاهد في السبات 
السكري: ويبدو بالتحليل انخفاض العدلات والصفيحات 
وفقردم أحيانا. قد يكون تخلخل العظام شديداً لدرجة 
حدوث كسور مرضية»ء وقد يحدث تأخر عقلي:؛ ولكنه يغلب 
أن ينجم عن مضاعفات المرض في الرضع الصغار (الصدمة 
وانخفاض الجريان الدموي الدماغي) أو من ارتفاع الأمونيا 
الدموية: ولكن هناك حالات تظاهرت لأول مرة في الطفولة 
المتآخرة أوريما في الكهولة بأعراض عصبية بحتة كالرقص 
وعسرالمقوية؛ كما ذكرت حالات كارثية من احتشاء حاد في 
النوى القاعدية. 

تبدأ الأعراض عادة بالقياء مما قد يمشخص معه وجود 
تضيق عضلة البواب: وقد تحدث اختلاجات. ويتم 
التشخيص بتحليل الحموض العضوية في البول حيث 
يكون ال مركب المشخص هو: الميثيل سيعرات 26ناكء1لإطا11. 
يكون الخلل الجزيئي في فعالية 31507(/1256)-1/ا102م2]0 
الذي يندخل في تدرك الإيزولوستين والفالين والتريونين 
والمثيونين الي تحول البروييونيل إلى ميثيل مالونيك. 
للإنزيم وحدتان: ألفا وبيتا تم كشف مورثتيهما على 
الصبغيين )١17(‏ و(؟) على الترتيب. لذا أصبح التشخيص 
قبل الولادة ممكنا وكذلك العلاج قبل الولادة؛ ولاسيما في 
الحالات المستجيبة للفيتامين ب١١‏ أو البوتين بإعطاء 
جرعات علاجية للأم: وقد أدى إلى ننائج جيدة في منع 
النوية الاستقلابية البدئية الني تحدث في ساعات يعد 
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الولادة. وقد تكون قاتلة. 

يتظاهر ا احمضاض الدم بالمشيل مالونيك عله10 تحر أناطا50 
5928 وعوزالكاريوكسيلاز المتعدد بصورة سريريه 
صاعقة. وريما كانت قاتلة في فترة الوليد . تبدو في المصاب 
هجمات حماض مع خلون: وتجفاف. وفرط أمونيا وقد 
يتطور إلى سبات عميق. ويبدو في المصابين بعوز 
الكاريوكسيلاز المنعدد طفح جلدي حمامي معمم وحاصة 
معممة. لكل من الاضطرابين نمط مميز من طرح الحموض 
العضوية. ففي الأول تطرح كميات كبيرة من حمض الميثيل 
مالونيك مع كميات من هدروكسي بروبيونيك, وفي الثاني 
يطرح *- هدروكسي بروييونيك والميثيل سيتريك وكميات 
كبيرة من "- هيدروكسي إيزوفاليريك وحمض اللبن. 

الخلل فى حماض الميثيل مالونيك هو في فعاليه إنزيم 
فينيل مالونيك ميوناز الذي تتوضع مورثنه على الصبغي 
السادس: وهناك شكل منه يستجيب للفيتامين ب؟١.أما‏ 
في عوز الكاريوكسيلاز المتعدد فهناك فعالية شاذة 
لبروبيونيل كاريوكسيلاز. وبيروفات كاريوكسيلاز, 
وهولوكاريوكسيلاز. وهناك شكل آخر من عوز الكاريوكسيلاز 
المتعدد ناجم عن عوز البيوتينيداز. 

يعنمد العلاج على تحديد الوارد الغدائي البروتيني بشدة 
(١غ/كغ/يوم).:‏ ويعطى الفيتامين ب١١‏ في الحالات 
المسنجيبة له من الحماض بالميثيل مالونيك: وفي عوز 
الكاريوكسيلاز المتعدد يكون العلاج بجرعات صفيرة من 
البيوتين (١٠ملغ/يوم).‏ وهو التدبير الوحيد اللازم: وتعالج 
هجمات الحماض بالسوائل الوريديه مع بيكريونات 
الصوديوم. 

-١‏ الحماض بالإيزوغاليريك 215مء0 21 150721»512: هو 
اضطراب في تدرك اللوسين سمي قديماً متلازمة القدم 
المتعرقة 0لإ5 ]100 'ا]577621. يسبب الرائحة المميزة لحمضص 
الإيزوفاليريك. يتظاهر بمرض شديد باكر شبيه بما في 
الحماض البروبيوني يبدأ بالقياء. وتتضمن الأعراض 
العصبية: الرجفان والاا ختلاجات. وتترقى نحو السبات. 
ومخبرياً يكشف الحماض مع كيتون وارتفاع الأمونيا أحيانا. 
وقد تنقص الكريات البيض والصفيحات مع فقردم. تحدث 
الوفاة في أيام أو أسابيع بعد الولادة: والناجون من الهجمة 
الأولى قد يتعرضون لهجمات متكررة من القياء والحماض 
والرنح. تحتطور نحو السبات. وقد تتلو هذه النوب الأخماج 
أو الجراحة. تكون الرائحة الخاصة أكثر وضوحا في أثناء 
الهجمة: ولكنها قد تغيب. وقد يكون التأخر العقلي من 
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العقابيل. ويتظاهر في بعض المرضى برنح مستمر. ورجفان. 
واشتداد المنعكسات الوترية أو حركات خارج هرمية لا إرادية. 
يتم التشخيص بكشف الإيزوفاليريك غليسين في البول, 
ويطرح منه في البول مقدار #غ/يوم؛ وتفيد معايرته في 
مراقبة نجاح العلاج. معايرة الحمض نفسه في الدم صعبة, 
وقد يرتفع الغليسين في الدم: والخلل الجزيئي كائن فضي 
إنزيم ع25معع23:0:0ءع0 )تن [له1501721: ومعايرته صعبة 
حتى الآن؛ والمورثة متوضعة على الصبغي .)١5(‏ 

تعالج الهجمة الحادة بإعطاء سوائل وريدية كبيرة 
تحتوي على غلوكوز وشوارد: قد يفيد التحال الدموي 
وتبديل الدم أو الرحض الصفاقي في الولدان المصابين 
بفرط الأمونيا خاصة, وقد تفيد إضافة الغليسين في 
التدبيرالحاد بجرعة 76١‏ ملغ/يوم. ويستخدم الفليسين 
بجرعات 7٠٠١‏ ملغ/يوم في التدبير المزمن الذي يعتمد على 
نحو أساسي على تحديد الوارد من اللوسين بتخفيض الوارد 
البروتيني. 

"- بيلة حمض الفلوتاريك 21011512 12 واتااع: له 
نمطان: النمط الأول هو اضطراب عصبي تنكسي تحدث 
فيه اختلاجات. وتشنج: وحركات لا إرادية مع كبر محيط 
الرأس. ويبدي تصوير المخ ضموراً شديدا جبهياً وصدغيا. 
يطرح فيه الحمض الفلوتاري في البول كما يطرح “ 
هدروكسي غلوتاريك. الأمر الذي يميزه من النمط الثاني 
الذي يطرح فيه عدة حموض عضوية في اليول إضافة 
للحمض الغلوتاري. 

الخلل فيالنمط] هو عوزإنزيم 08 الاىةأنااع 
ع35 1ع الذي يتواسط استقلاب الليزين 
والهدروكسي ليزين والسريبيوفان. وتسوضع مورثه المرض 
على الذراع القصير للصبغي (19). قد يفيد العلاج في 
النمط الأول وهو: حمية قليلة البروتين قليلة التريبتوفان 
مع إعطاء الريبوفلافين 111501412710, فتتحسن الأعراض: 
وقد يفيد هذا في الوقاية إذا طبق على من يشخص فيه 
قبل ظهور الأعراض السريرية. كما أفاد العلاج باك 823210120 
(مضاد 0484). أما النمط ]! الثاني فلم يكشف له علاج 
حتى الآن؛ فهو مرض مميت, وقد يجرى تبديل الدم أو 
التحال الصفاقي في التدبير الحاد. ولكن لا يوجد علاج 
لاحق لذلك. 

4- بيلة حمض * هدروكسي- *- ميثيل غلوتاريك 
نال2 علعمانتاع! رتطاعم-3550027-3: يهنتلف عن 
الحماضات العضوية الأخرى بتظاهره بنقص سكر ناقص 
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الخلون: وبدذلك يجب أن يفكر به في التشخيص التفريقي 
مع اضطرابات أكسدة الحموض الدسمة. كما أنه يتظاهر 
بحماض استقلابى وارتفاع أمونيا الدم: ويذلك تكون المشكلة 
الأساسية تمييزه من متلازمة ©/إ126. ويجب التفكير به دوماً 
في الأطفال الذين يصابون بهجمات متكررة من متلازمة 
علإع؟1. تحدث هجمات مهددة للحياة في الرضاعة الباكرة 
تؤدي إلى السبات. وقد يكون القياء المستمر أول الأعراض. 
أو تحدث الاختلاجات. وترى ضخامة الكبد في معظم 
المصابين. آما التظاهرات المزمنة فتشمل التأخر العقلى 
والضمور الدماغي. وقد ينخفض سكر الدم بشدة (حتى 
أقل من ١٠ملغ/دل).‏ وغياب البيله الكيتونيه يميز هذا 
الاضطراب من كل حالات الحماض الدموي العضوية 
الأخرى. مع وجود حماض استقلابي ونقص البيكريونات. 
وقد تضطرب وظائف الكبد. ونميز البيلة الحماضية 
العضوية بإطراح مقادير عالية من " هدروكسي -"- ميثيل 
غلوتاريك اسيد مع حموض أخرى. وفي الهجمات الحادة 
تطرح كميات كبيرة من حمض اللبن. 

ينتقل المرض بصفة جسمية مقهورة. 

تعالج الهجمات الحادة بإعطاء كميات كبيرة من الماء 
والشوارد والغلوكوز. ويعتمد العلاج المديد على تجنب الصيام 
المديد ونقص سكر الدم. والحميه الفنية بالسكريات مفيدة 
مع تحديد البروتينات والدسم.: كما تفيد الذرة غير 
المطبوخة. 

5- بيلة حمض " هدروكسي بوتيريك 1« راناط 023ل 53: 
012 هو اضطراب في استقلاب 048848 الملعروف 
بإحداثه للاختلاج. 

سريريا: يبدو باختلاجات مع تأخر عقلي ورنح غير مترق. 
ونقص مقوية: ولا تلاحظ علامات هرمية. العلامة المخبرية 
الواسمة هي تراكم الغاما هدروكسي بوتيريك أسيد في البول 
والمصل والسائل الدماغي الشوكيء والمميز غياب الحماضص. 
يمكن التنشخيص في أثناء الحمل بالخزعه الكوريونيه. ولا 
يوجد علاج نوعي فعال لهذه الآقة. 

"- فرط غئليسين الدم غير الخلوني أندماء! صمم 
ونتسعوك راعءعم(ط: يرتفع الغليسين فى سوائل الجسم 
والمظهر المشخص هو ارتفاعه في السائل الدماغي الشوكي. 
يتظاهر فى أيام بعد الولادة. وهو مميت عادة في السنه 
الأولى. يحدث لدى معظم المرضى توقف تنفس؛ فيحتًا جون 
إلى دعم تنفسي. ويحدث في الأطفال الناجين تأخر عقلى 
شديد واختلاجات شديدة (عادة اختلااجات مستمرة). ومن 


الشائع حدوث الفواق والنوب الرمعية العضليه والتشنجات 
الطفلية وفرط مقوية أو نقص مقوية مع اشتداد المنعكسات 
الوترية. قد يكون محيط الرأس صغيراء ويبدو بتصوير 
الرأس ضمور الدماغ ونقص النخاعين أو غيابه في المادة 
البيضاء فوق الخيمة. ويبدي تخطيط الدماغ نمطأ مميزاً. 
هو كبت الهبة 50001655100 -115]1ا5. يرتفضع الغليسين في الدم 
والبول. أما مستواه في السائل الدماغي الشوكي فيرتفع / 
أضعاف المسنوى الطبيعي (الذي يعادل ١,١‏ ملغ/دل). 
ويفيد في التشخيص نحديد نسبة الغليسين في السائل 
الدماغي الشوكي على نسبته في الدم. النسبة الطبيعية 
هي ٠,١‏ أما في فرط الفليسين غير الكيتوني فهي وسطيا 
/اار١٠‏ + ةر :. 

ذكرت أشكال أخف للمرض بصورة سريرية أخف ؛ وتأخر 
تطور خفيفه ولكنها حالات نادرة. 

المعالجة غير مرضية عادة, وقيل بضائدةالعلاج 
بالستريكنين. ويفيد تخفيض مستوى الغليسين في السائل 
الدماغي الشوكي في تخفيف نوب الاختلاج في المرضى 
الناجين. 

ثالثاً- بيلة الهومو. 

خلل في فعالية إنزيم هوموسستين ع2 نادلاء0700ط 
سنثيتاز يحدث فيه اضطراب النسيج الضام اضطراباً 
مشابهاً لمتلازمة مارفان. كما تحدث فيه إصابة خثارية 
صمية. تكون الصورة السريرية ناجمة عن الإصابة الوعائية, 
وهي عادة مترقية؛ لأنها ناجمة عن المضاعفات الصمية. 
يكون المصاب طبيعياً حين الولادة: وذكرت أعراض باكرة بدءا 
من الشهر الأول: قد يكون فشل النمو عرضاً باكراً؛ وقد 
تحدث الوفاة في السنة الأولى. المظهر الأكثر تمييزرا لهذا 
المرض هو خلع البلورة العينية الذي قد يكون العرض 
الوحيد في بعض المرضى. وقد يحدث ساد وزرق واضطرابات 
عينية أخرى. ومن المظاهر الأخرى لاضطرابات النسيج 
الضام حدوث تبدلات عظمية (أكثرها شيوعا الركبة 
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الروحاء). وقد تصبح المشية نواسية (تشبيه مشية شارلي 
شابلن). الشعر دقيق متفرقء. والعيون زرق؛ والوجننان 
متوردنان (وهو عرص مميز). التظاهرات الصمية الخثارية 
شريانية أو وريدية. وهي عادة سبب الوفيات. فمن الشائع 
حدوث صمات رئوية. وخثار شريان كلوي. وخثارات دماغية 
وريما خثارسباتي وإكليلي. تكون اخنبارات الدسخثر المدرسيهة 
طبيعية ولكن الصفيحات ملتصقة التصاقا شاذاً. وقد 


اعتلالات الدماغ الاستقلابية في الأطفال 


ويحدث في بعض المرضى شلل نصفي تشنجيء وقد تحدث 
الاختلاجات. التأخر العقلي شائع. ولكنه ليس مظهرا ثابنا. 

المظهر الاستقلابي المميز هو طرح الهوموسستين في 
البول: وبه يوضع تشخيص المرض. ويرتفع عيار المثيونين 
في الدم والبول. ويجب فحص البول مباشرة ؛ لأن 
الهوموسستين غير مستقر. تحدث بيلة هوموسستين أيضاً 
في اضطراب اسنقلاب الكويولامين وفي حماض الميثيل 
مالونيك. يورث المرض بصفة جسمية مقهورة. 

يستجيب بعض المرضى لإعطاء البيريدوكسين بجرعة 
00-٠‏ هملغ/يوم وقد يجب إيصال الجرعة حتى 
٠٠ملغريوم‏ يُتَجنب عوز الفولات بإعطاء ١-5١املغ/يوم.‏ 
وفي الحالات غير المستجيبة للبيريدوكسين أفاد إعطاء 
البيتائين؛ ومن الضروري العلاج بالحمية بتحديد وارد 
المثيونين وإعطاء سسدين داعم. 

رابعا- اضطرابات حلقة اليوريا 015020675 3(©[16ء دع"انا: 

تتضصمن: 

- عوز كارياميل فوسفات سنيثيناز (025). 


- عوز أورنيثين ترانس كارياميلاز (010). 


- سينروليئيميا. 
- أرجينينو سكسينيك أسيديوريا. 


تتظاهر مدرسياً بفرط امونيا شديد في الوليد قد يكون 
مميتا في أيام: مما يميزه من فرط الأمونيا العابرالذي قد 
يظهر بالصورة نفسهاء ويميت إذا لم يعالج؛ ولكنه يتراجع 
في (ه) أيام بالمعالجة الصحيحة وإنذاره البعيد ممتاز. 
معظم هذه الاضطرابات جسمى مقهور عدا ال 0100 المحدد 
بمورثة موجودة على الصبفي ل". يكون الطفل المصاب 
باضطراب حلقة اليوريا طبيعياً حين الولادة؛ وقد يبقى 
كذلك حتى 48-1١7‏ ساعة حين يبدأ بعد بدء التغذية بالأنين: 
والتثبط؛ وتسرع التنفسء ونقص المقويه أو فرط المقوية, 
وتحدث في يعض الولدان اختلاجات عينيه وسير سريع 
نحو توقف التنفس وهبوط الحرارة والوفاة: والأطفال 
المصابون بعوز جزني في إنزيمات حلقة اليوريا قد تبدو فيهم 
شذوذات عصبية وتأخر عقلي؛ وتحدث في بعضهم توب من 
القياء والصداع أو الرنح؛ وحنى هؤلاء قد يكون لديهم خطر 
الوفاة بسبات ناجم عن فرط الأمونيا الدموية. 

العلامة المهمة في مرضى اضطراب حلمقة اليوريا هو فرط 
أمونيا الدم. يختلف تركيز الأمونيا في الدم بحسب الوارد 
البروتيني. وتبلغ مستويات الأمونيا في السبات الوليدي 
بفرط الأمونيا بين 7٠٠١-٠١‏ مكروغرام/دل. يزداد طرح 
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الحمض الأوروتي حين تراكم الكارياميل فوسفات. وييلة 
الحمض الأوروتي مميزة لعوزال 010. وهى تحدث أيضا 
في فرط سيترولين الدم وبيلة الأرجينين سكسينيك أسيد. 
ويمكن استخدامها لتمييز هذه الاضطرابات من عوزال 
5 وفرط الأمونيا العابر في الوليد. قد تتضخم الكبد 
مع ارتفاع إنزيمات الكيد مما قد يلنبس مع السبات الكبدي. 

الخطوة الأولى في دراسة مريض فرط الأمونيا هي 
معرفة كمية الحموض الأمينية في البلازما والبول. إذ يوجد 
السينرولين بكميات كبيرة في الدم والبول في فرط 
سيترولين الدم. ويوجد حمض الأرجينو سكسينيك في 
البول فِى بيلة الأرجينيو سكسينيك أسيد. والمرضى الذين 
لا تكون الحموض الأمينية فيهم مرتفعة تستعمل بيلة 
حمض الأوروتي للتمييز بين مرضى عوز ال 010 ومرضى 
عوز25). وللتمييز بين فرط الأموتيا الوليدي العابر وعوز 
95 يفتش عن ذروتي السيترولين والأرجينين, فهما 
غائبتان في مرضى الخلل النام في 075 في حين تكونان 
موجودتين في فرط الأمونيا العابر. 

يمكن تشخيص معظم هذه الاضطرابات في أثناء 
الحمل. 

تعتمد المعالجة في هذه الاضطرابات على إزالة 
النتروجين الزائد. لذا تستعمل البنزوات والفيئيل أسيتات 
أوالفينيل بوتيرات. كما يستعمل الأرجينين بوصفه حمضاً 
أمينيا أساسياً ومصدرا للأورنيثين للمحافظة على استمرار 
حركة الحلقة. وفي تدبيرالسبات الحاد يفيد التحال 
الدموي أكثر من تبديل الدم أو الرحض الصفاقي. 

فرط أرجينين الدم 1213 0أصاع3: هو أحد اضطرايات 
حلقة اليوريا الذي تختلف أعراضه السريرية عن أعراض 
الاضطرابات الأخرى للحلقة. فالصورة السريرية هي الشلل 
الرياعي الذي يالاحظ في الأشهر الأولى من العمرأو 
الاختلاجات الوليدية؛ وقد يكون تأخر التطور أول دلائل 
المرض. يكون المصاب عادة مغرط الممويه مع قعس. ووضعية 
مقصية في الطرفين السفليين. وفرط المنعكسات الوترية: 
قد تحدث حركات رقصيه أو كنعية ورجفان في بعض المرضى؛ 
ومن الشائع حدوث عسر البلع وال لعاب. وفي النهاية يكون 
التآخر العقلي شديدا مع صغفر الرأس وضمور الدماغ 
بالتصوير. 

ترتفع الأمونيا باعتدال وعلى نحو متقطع.: ويوضع 
النشخيص بمعايرة الحموض الآمينيه في الدم إذ يرتفع 
مستوى الأرجينين إلى 4 - ٠١‏ ضعف الحد الطبيعي. كما 
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يرتفع الأرجينين يشدة في السائل الدماغى الشوكى. سبب 
الآفة الخلل في خميرة الأرجيناز. وموقع الاضطراب على 
الصبغي .)7١(‏ والتشخيص في أثناء الحمل غير ممكن بعد. 

يعتمد العلاج على المحافظة على مستوى غذائي طبيعي 
من الأرجينين: مما قد يؤدي إلى تطور طبيعي. وتستعمل 
البنزوات في المصابين بغرط آمونيا. 

خامساً- متلازمة ليش نيهان 5205:0122 سقطر!! -داعدعا: 

تنجم عن اضطراب خلقي في استقلاب البورينات, يبدو 
الأطفال المصابون طبيعيين حين الولادة حتى عمر 8-5 
أشهر. وكثيرا ما تظهر في حفاضاتهم كميات كبيرة من 
بلورات اليورات البرتقالية آو الصفراءء, وقد يصابون ببيلة 
دموية: أو بحصيات أو باخماج طرق بولية باكرة. ولكن 
العلامات العصبية هى التي غالبا ما تكون الأولى إذ تفقد 
المهارات الحركية المكتسبة مع اتخاذهم وضعية قعسية تحدث 
على نحو متقطع مميز للمرض. تزداد المقوية تدريجياً حتى 
التشنج مع زيادة المنعكسات الوترية ومنعكس أخمصي 
بالانبساط؛ ويتميز بالحركات اللاإرادية الني تكون رقصية. 
أو كنعية. أو خلل التوتر. ويكون معظم المرضى متأخرين 
عقلياً. ولكن العجز الحركي أشد دوما من التأخر العقلي. 
فمثلا ل يستطيع المصاب المشسي أوواحتى الجلوس دون 
مساعدة في حين يستطيع تعلم النطق وفهم ما يقال له. 
والمظهر الصارخ لاضطراب السلوك في المصابين هو أذية 
الذات (العض). ومن العلامات المميزة فقدان النسيج حول 
الشفاه. وقد يشاهد بتر جِرَئي في اللسان والأصابع وفي 
معظم الأطفال أذية أصابع محدثة منهم أنفسهم. وذلك 
من دون وجود اضطراب بالحس. ويقوم هؤلاء أيضا بإيذاء 
الأخرين. 

تحدث الاختلاجات في بعضهم: والتخطيط الدماغي 
طبيعي عادة. وتصوير الدماغ يكون كذلك طبيعياً أو يبدي 
شيئا من الضمور الدماغي. 

فرط حمض البول في الدم مظهر ثابت, وهناك في 
الحالات غير المعالجة علامات التهاب مفاصل. واعتلال كلية 
باليورات والحصيات الكلوية؛ ومعظم الذين لا يعالجون 
يموتون بالقصور الكلوي بعمر ٠١‏ سنوات. يكون مستوى 
حمص البول الدموي بين ”“-١٠ملغ/دل:‏ وقد تصادف 
مستويات آقل. كما يكون في البول ؟4-1ملغ/دل كرياتينين 
(الطبيعي عند الأطفال فوق السنة من العمرأقل من ١ملغ/‏ 
دل كرياتينين). يعتمد التشخيص الأكيد على كشف غياب 
فعالية إنزيم هيبوكزانتين -غوانين فوسفورييوزيل 


ترانسفيرازفي الكريات الحمر. تتوضع المورثة المسؤولة عن 
المرض على الذراع الطويل للصبغي ٠‏ وهي مقهورة. يتظاهر 
المرض سريرياً في الذكور فقط. وذكرت ثلاث حوادث فقط 
في الإناث. التشخيص في أثناء الحمل ممكن. 


اعتلالات الدماغ الاستقلابية في الأطفال 


العلاج بالألوبيوريئول: ويحناج المريض عادة إلى جرعات 
أكبر من جرعات البالغين المصابين بالنقرس. ويجب العمل 
على جعل عيار حمض البول في المصل أقل من " ملغ/دل. 
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البحث 


الوليد الطبيعي والعناية به عدمجعيت 
يرقانات الوليد لت جح 
أخماج الوليد 20 
الاضطرابات التنفسية في الوليد 0 1 
النمو الجسمي في مراحل الطفولة ديد 


أخماج الطرق التنفسية العلوية والسفلية مع التهابات الرئة في الأطفال 


التهاب القصيبات عي د 
الريو القصبي في الأطفال اس يبرت 
الذبحة الحنجرية (الخانوق) مب حت 
السعال الديكي (الشاهوق) دصي يدنه 
الدفتريا (الخناق) تمت حاتدت 
النكاف --2 فك 
الأخماج المعوية تتوجدك حت 
الأخماج بالسالمونيلا 2 
داء البروسيلا فاجوييت حا 
الأخماج بالمكورات العقدية 50-8 
الأخماج بالمكورات العنقودية 2 
التهاب الكبد الفيروسي باجميت يبي 
متلازمة سوء الامتصاص تت 22ت 
التجفاف ومعالجته حت ب يجبت 
الأخماج البولية في الأطفال حت كت 
التهاب كبيبات الكلى الحاد 52-000 
الكلاء (النفروز) حت جات 
الصرع في الأطفال ات 
التهاب السحايا حا تت 
فقر الدم في الأطفال اتامد سكنت 


وذل 


1١ /ا‎ 


1١6 
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اغعنا 


يذل 


البحث 
الاضطرابات التخثرية في الأطفال 
ابيضاض الدم والورم اللمفي في الأطفال 
اضطرابات الفدة الدرقية في الأطفال 
فرط تنسج قشرالكظر الخلقي 
المنفولية (متلازمة داون) 
السكري في الأطفال 
فشل النمو في الأطفال 
أمراض القلب الخلقية 
أدواء الاختزان 
اعتلالات الدماغ الاستقلابية في الأطفال 


ونن 


ذا 


نيف 


